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ZUSAMMENFASSUNG
Stellenwert der Strahlentherapie bei Aggressiver Fibromatose
Hördt, Tim
Die vorliegende Arbeit untersuchte den Effekt einer Strahlentherapie auf die 
Tumorkontrollrate bei 14 Patienten (10-68 Jahre; 9 Frauen) mit Aggressiver 
Fibromatose. Die Desmoide hatten ihren Sitz extraabdmoninell (72%) im Be-
reich der Extremitäten (n=9) und der Thoraxwand (n=1), gefolgt von intraabdo-
minellen Tumoren (21%, n=3) und einem Desmoid der Bauchwand. Alle Tumo-
ren waren primär chirurgisch reseziert worden, die Resektionsgrade waren R0 
in vier Fällen (29%), R1 in fünf Fällen und R2 in fünf Fällen (jeweils 36%).
In fast allen Fällen (n=13) handelt es sich um Rezidivtumoren (median 1,5 Re-
zidive), von denen jeweils die Hälfte adjuvant oder wegen Inoperabilität be-
strahlt wurden. Die meisten Patienten (n=11) wurden teletherapeutisch bestrahlt 
mit durchschnittlich 57,2 Gy in Einzeldosen von 1,7 Gy, darüber hinaus kamen 
in zwei intrabdominellen Fällen Brachytherapien und in einem Fall eine Neutro-
nenbestrahlung zum Einsatz. Die Tumorkontrollraten nach 12, 24 und 60 Mona-
ten lagen bei 93%, 86% bzw. 71%. Behandlungsbedürftige Nebenwirkungen 
der Strahlentherapie wurden weder akut noch chronisch beobachtet.
Schlussfolgernd lässt sich sagen, dass die adjuvante Radiotherapie der Ag-
gressiven Fibromatose zu guten bis sehr guten Tumorkontrollraten bei gerin-
gem Nebenwirkungsprofil führt. Dies gilt insbesondere auch für chirurgisch in-
operable und rezidivierende Tumoren. Die postoperative Strahlentherapie stellt 
somit insgesamt einen deutlichen Gewinn in der Behandlung von Patienten mit 
Aggressiver Fibromatose dar.
Tag der mündlichen Prüfung : 05.12.2006
Inhaltsverzeichnis
1 Einleitung .................................................................................................... 1
1.1 Historischer Überblick ................................................................................. 2
1.2 Epidemiologie.............................................................................................. 4
1.3 Ätiologie ...................................................................................................... 5
1.4 Histologie .................................................................................................... 9
1.5 Lokalisation ............................................................................................... 12
1.6 Klinik.......................................................................................................... 14
1.7 Diagnostik ................................................................................................. 15
1.8 Therapie .................................................................................................... 19
2 Problemstellung ........................................................................................ 28
3 Material und Methoden.............................................................................. 29
3.1 Datenerhebung ......................................................................................... 29
3.2 Patientenkollektiv ...................................................................................... 30
4 Statistik...................................................................................................... 39
4.1 Demografische Daten................................................................................ 40
4.2 Tumorcharakteristika................................................................................. 41
4.3 Therapie .................................................................................................... 43
4.4 Tumoransprechen ..................................................................................... 48
4.5 Follow up................................................................................................... 51
4.6 Nebenwirkungen ....................................................................................... 56
5 Diskussion................................................................................................. 58
5.1 Patientencharakteristika ............................................................................ 59
5.2 Tumorcharakteristika................................................................................. 60
5.3 Therapie .................................................................................................... 62
5.4 Therapieeffekt, Tumorkontrolle ................................................................. 64
6 Zusammenfassung.................................................................................... 67
7 Literaturverzeichnis ................................................................................... 68
8 Anlagen........................................................................................................ I
8.1 Patientendatenerhebung: Aggressive Fibromatose ..................................... I
8.2 Strahlenfolgen ............................................................................................ IV
8.3 Follow-up Rundschreiben Hausärzte ..........................................................X
- 1 -
1 Einleitung
Die Aggressive Fibromatose ist eine primär histologisch gutartige Neubildung 
bindegewebigen Ursprungs, die aber lokal aggressiv wächst. Obwohl nur sehr 
selten Metastasen entstehen, ähnelt der klinische Verlauf aufgrund des de-
struierenden Wachstums und der hohen Rezidivneigung oft dem eines malig-
nen Sarkoms.
Während im angloamerikanischen Sprachraum überwiegend der Begriff Ag-
gressive Fibromatose (engl.: aggressive fibromatosis) verwendet wird, spricht 
man im deutschsprachigen Raum auch von Desmoiden, Desmoidtumoren oder 
Desmoidfibromen in Anlehnung an das histologisch bandartige Erscheinungs-
bild, welches der Anatom Johannes Müller 1838 erstmalig beschrieb [64]. Im 
Rahmen dieser Arbeit werden daher die Begriffe Aggressive Fibromatose, 
Desmoid, Desmoidfibrom und Desmoidtumor synonym gebraucht.
Ursprünglich wurde der Begriff im 19. Jahrhundert geprägt für bindegewebige 
Tumoren der Bauchwand bei Frauen nach vorangegangener Geburt. Im Laufe 
der Jahre wurden derartige Tumoren auch bei Männern und an anderen Kör-
perteilen beschrieben, sodass heute eine Einteilung in intra-, extraabdominelle 
und in der Bauchwand gelegene Wucherungen üblich ist [62]. Extraabdominelle 
Prädilektionsstellen sind dabei der Schultergürtel, Beckengürtel, stammnahe 
Extremitäten und der Nackenbereich [21].
Die Aggressive Fibromatose ist eine sehr seltene Erkrankung mit deutlich weni-
ger als einer Neuerkrankung pro 100.000 Einwohner pro Jahr. In Kombination 
mit dem Gardner-Syndrom (autosomal-dominante Polyposis coli) kommt sie 
jedoch wesentlich häufiger vor, hier wird über ein Auftreten bei etwa fünf Pro-
zent der Patienten berichtet [43].
Die Erkrankung tritt bei Frauen etwa doppelt so häufig auf wie bei Männern [76]. 
Die höchste Inzidenz erreicht die Aggressive Fibromatose in der vierten Le-
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bensdekade, das Auftreten von Desmoiden wurden aber in allen Altersklassen 
vom Kindesalter bis zum Greis beschrieben [31, 42].
Die Ätiologie der Aggressiven Fibromatose ist bis heute nicht abschließend ge-
klärt, es sind jedoch einige Faktoren bekannt, die mit dem Auftreten eng assozi-
iert sind. Das gehäufte Auftreten bei Frauen nach einer Schwangerschaft weist 
auf einen hormonellen Einfluss hin [86], die familiäre Häufung in Assoziation mit 
dem Gardner-Syndrom legt eine genetische Ursache nahe [9, 42, 76, 86]. Etwa 
ein Viertel der Desmoidtumoren scheint sich aus Narbengewebe nach vorange-
gangenem Trauma, insbesondere chirurgischer Natur, zu entwickeln [58].
Klinisch zeigen Desmoidtumoren ein langsames, aber lokal aggressives 
Wachstum mit einer starken Rezidivneigung nach chirurgischer Resektion [1, 8, 
9, 11, 62, 76, 86]. Metastasen sind eine Rarität, allerdings wird gelegentlich ein 
multifokales Tumorwachstum beobachtet [73].
Der primäre therapeutische Ansatz ist immer die radikale chirurgische Resekti-
on mit weitem Sicherheitsabstand. Aufgrund des infiltrativen Wachstum mit feh-
lender Tumorkapsel sind echte R0-Resektionen insbesondere bei organerhal-
tender Zielsetzung jedoch oft schwer zu erzielen [6, 22]. Der Einsatz einer 
Strahlentherapie der Aggressiven Fibromatose hat eine lange Tradition, den-
noch ist ihre Rolle heute noch nicht klar definiert [48, 86]. Neuere Untersuchun-
gen haben sich daher zum Ziel gesetzt, Einsatz und Wirkung der Strahlenthe-
rapie an größeren Kollektiven multizentrisch zu untersuchen [61].
1.1 Historischer Überblick
Als Erstbeschreiber gilt John McFarlane (Glasgow), der 1832 tumoröse Neubil-
dungen der Muskelfaszien innerhalb der Bauchwand bei zwei Patientinnen be-
schrieb [57]. Da es sich in beiden Fällen um Frauen nach vorangegangener 
Geburt handelte, wurde zunächst ein ursächlicher Zusammenhang zwischen 
dem Auftreten der Erkrankung und einer stattgehabten Schwangerschaft ver-
mutet.
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Johannes Müller aus Berlin prägte im Jahr 1838 den Ausdruck Desmoid oder 
Desmoidfibrom (nach dem griechischen Wort desmos = Band) aufgrund der 
von ihm beobachteten bandartigen Konsistenz des Tumors [64].
Bennett beschrieb 1849 zwei Fälle von Weichteiltumoren, die kurze Zeit nach 
chirurgischer Resektion rezidivierten, jedoch keine Metastasen setzten [10].
Schließlich publizierte Paget im Jahr 1856 die ersten histologischen Merkmale 
der Aggressiven Fibromatose und diskutierte aufgrund der mikroskopischen 
Ähnlichkeit mit Narbengewebe eine traumatische Genese der Tumoren [69]. 
Paget machte die Belastung der Bauchwand während der Schwangerschaft 
und unter der Geburt verantwortlich für das Auftreten dieser merkwürdigen 
Neubildung.
Um die Jahrhundertwende veröffentlichten die Chirurgen Sänger und Pfeiffer 
weitere Fälle von Desmoiden der Bauchwand, deren operative Therapie und 
prognostische Bedeutung [70, 78].
In der Folgezeit fand man derartige Tumoren auch in anderen Körperregionen. 
Nichols war im Jahre 1923 einer der ersten, der bei 31 abdominalen und 
extraabdominalen Geschwülsten nachweisen konnte, dass es sich hierbei um 
histologisch gleichartige Wucherungen handelte [66].
James Ewing schlug 1928 als Erster vor, inoperable Desmoidtumoren einer 
Strahlentherapie zuzuführen. In seiner Arbeit berichtete er, dass die Tumoren 
zwar langsam, aber zufriedenstellend auf die Bestrahlung reagierten. Mehrere 
klinische Studien bestätigten seine Ergebnisse in den letzten Jahrzehnten, ins-
besondere bei chirurgisch nicht komplett resezierbaren Tumoren konnte eine 
deutliche Absenkung der Rezidivrate erreicht werden [8, 14, 39, 49].
In den 40er Jahren gelang es Lipschütz, im Tierexperiment durch die Gabe von 
Öströgenen bindegewebige Tumoren beim Meerschweinchen zu induzieren. 
Die Tumoren waren fibroblastischen Ursprungs, hatten keine Kapsel und infilt-
rierten stellenweise den Skelettmuskel, metastasierten aber nicht. Nach Abset-
zen der Hormone beobachtete er einen signifikanten Rückgang des Tumor-
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wachstums. Weiterhin wies Lipschütz nach, dass sich das Tumorwachstum 
durch die gleichzeitige Gabe von Progesteron oder Testosteron verhindern ließ 
[50].
1958 beschrieb Jaffé als erster das Desmoplastische Fibrom als einen primär 
im Knochen entstandenen Desmoidtumor [33].
In den 60er Jahren wurde von mehreren Autoren über die Assoziation der Ag-
gressiven Fibromatose mit der familiären Polyposis coli (Gardner-Syndrom) be-
richtet, unter anderem von Gardner selbst [83, 85]. Diese Beobachtungen lie-
ßen erstmalig eine genetische Ursache bzw. Prädisposition vermuten.
1.2 Epidemiologie
Desmoide sind relativ selten, ihre Inzidenz wird in der Literatur mit 0,2 bis 0,4 
pro 100.000 Einwohner/ Jahr angegeben [76, 96], andere Autoren beziffern den 
Anteil an allen Tumorerkrankungen auf 0,03-0,1% [18, 96] bzw. 0,3% der 
Weichteiltumoren [71, 98].
Besonders häufig hingegen treten Desmoide in Assoziation mit dem Gardner-
Syndrom (familiäre, autosomal-dominant vererbte, intestinale Polyposis) auf, 
hier wird über eine Häufigkeit von 4-5% berichtet [18, 43]. In der originären 
„Gardner-Familie“ lag der Prozentsatz sogar bei 29% [65].
Das weibliche Geschlecht ist durch die Erkrankung wesentlich häufiger  betrof-
fen, insbesondere Desmoide der Bauchwand kommen bei Frauen fast dreimal 
so oft vor (Frauen:Männer=2,7:1), zumal derartige Tumoren gehäuft nach einer 
Schwangerschaft beobachtet werden [62, 76]. In einer Metaanalyse von 267 
Fällen aus der Literatur konnten Kirschner et al. ein Geschlechterverhältnis von 
1,57:1 (Frauen:Männer) errechnen [42].
Das bevorzugte Lebensalter für das Auftreten einer Aggressiven Fibromatose 
ist die 3.-4. Lebensdekade, prinzipiell können aber alle Altersgruppen betroffen 
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sein, angefangen vom Säuglingsalter bis ins hohe Greisenalter [72, 76]. Dabei 
scheint das aggressive Verhalten des Tumors mit dem Alter negativ zu korrelie-
ren, d.h. je jünger der Patient, desto destruierender das Wachstum und häufiger 
die Rezidive nach Therapie.
1.3 Ätiologie
Die Frage zur Ätiologie der Aggressiven Fibromatose ist bis heute nicht eindeu-
tig zu beantworten. Grundsätzlich diskutiert werden drei verschiedene Hypothe-
sen als Ursache für das Auftreten einer Aggressiven Fibromatose:
- genetische Hypothese
- traumatische Hypothese
- hormonelle Hypothese
1.3.1 Genetik
Grundlage für die genetische Hypothese sind in erster Linie die Fälle einer Ag-
gressiven Fibromatose in Assoziation mit dem autosomal-dominant vererbten 
Gardner-Syndrom sowie die Beobachtung einer familiären Häufung von Des-
moiden.
Das Gardner-Syndrom liegt definitionsgemäß vor, wenn neben einer Polyposis 
coli weiche Tumoren der Haut (Talgzysten, Lipome, Fibrome), eine Aggressive 
Fibromatose oder Osteome sowie Zahnanomalien vorliegen. Als genetische 
Aberration konnte eine Mutation des APC-Gens auf dem langen Arm des 
Chromosom 5 nachgewiesen werden [41]. Der Desmoid-Tumor stellt in diesem 
Fall also einen Teil des Syndrom-Komplexes dar. Dementsprechend häufig wird 
er in diesem Zusammenhang gefunden. Während Gardner selbst über ein Vor-
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kommen bei ca. 30% seiner Patienten berichtete [65], kommen andere Arbeits-
gruppen auf Werte zwischen 3 und 17 Prozent [15, 36, 37, 52, 90].
Am häufigsten ist die Aggressive Fibromatose bei Patienten mit einem Gardner-
Syndrom intraabdominell lokalisiert. Hier kann ein Tumorwachstum lange Zeit 
unbemerkt bleiben und schließlich zu einer intestinalen Obstruktion führen. Bei 
diesen Patienten ist die Aggressive Fibromatose eine der häufigsten Todesur-
sachen [3].
Utsonomiya und Nakamura beschrieben 1975, dass Zahnanomalien bei 93% 
ihrer Patienten mit einer familiären Polyposis coli, aber bei weniger als 6% der 
Normalbevölkerung vorkommen [100].
Häyry et al. zeigten 1982, dass leichtere Knochenanomalien bei 80% der Pati-
enten mit Aggressiver Fibromatose zu finden waren, während die Inzidenz in 
der Gesamtbevölkerung um 5% lag [27]. Aufgrund ihrer Untersuchungen 
schlussfolgerten die Forscher, dass die Ursache für die Aggressive Fibromato-
se ein generalisierter Defekt der Wachstumsregulation des Bindegewebes sei, 
der auf Vererbung oder Spontanmutation beruht. Während die Störungen beim 
Gardner-Syndrom jedoch alle drei Keimblätter betreffen, sind bei der Aggressi-
ven Fibromatose nur die mesenchymalen Strukturen betroffen, sodass Häyry 
davon ausging, dass die steuernden Gene der beiden Erkrankungen unter-
schiedlich sind, aber eng miteinander in Beziehung stehen.
Für eine familiäre Prädisposition der Desmoidfibrome sprechen auch die Er-
gebnisse von Kuntz. Er stellte bei 12 Patienten ein signifikant erhöhtes Vor-
kommen der Gewebeantigene HLA-A1 und HLA-B8 fest. Beide Antigene wer-
den durch das Chromosom 6 codiert [44].
Weitere Arbeitsgruppen berichteten über das familiär gehäufte Auftreten der 
Aggressiven Fibromatose, auch ohne gleichzeitiges Vorliegen eines Gardner-
Syndroms [106, Gaches1971, 81]. Andere Autoren fordern wiederum die Durch-
führung einer Koloskopie bei allen Patienten mit Aggressiver Fibromatose, um 
klinisch inapparente Gardner-Syndrome aufzudecken [7, 102].
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1.3.2 Trauma
Seit der Erstbeschreibung der Aggressiven Fibromatose durch McFarlane gibt 
es in der Literatur zahlreiche Fallbeschreibungen, die in Zusammenhang mit 
Verletzungen gebracht wurden – seien es Unfälle, Operationen, Schwanger-
schaften oder andere traumatische Ereignisse. Die Gewebeläsion selbst wird 
dabei von den Autoren als auslösendes Moment für das Tumorwachstum ange-
sehen.
So beschrieben 1983 Griffiths und unabhängig von ihm Lee das Auftreten von 
Desmoidtumoren nach Unfällen mit Frakturen oder harten Stößen [25, 46]. Die-
se Beobachtung wir durch die Ergebnisse verschiedener Arbeitsgruppen ge-
stützt, die in bis zu 20% der Fälle ein Trauma vor dem Auftreten einer Aggressi-
ven Fibromatose nachweisen konnten [54, 74, 77].
Während die Assoziation zwischen dem Auftreten eines Desmoids und einer 
Prellung zum Teil sehr vage erscheint, da vorrangig von Schilderungen des Pa-
tienten abhängig, lässt sich ein lokaler Zusammenhang zwischen einem Nar-
bendesmoid und vorangegangener Operation wesentlich besser untersuchen. 
So berichten mehrere Autoren von Fällen einer postoperativen Aggressiven 
Fibromatose [27, 89, 106].
Es wurde versucht, in Desmoiden Hämosiderin als Folge einer traumatischen 
Gewebeschädigung nachzuweisen. Überzeugende Resultate gibt es bislang 
nicht. Musgrove schrieb bereits 1948 über 34 Patienten mit Aggressiver Fibro-
matose, bei denen in 14 Fällen anamnestisch ein Trauma vorausgegangen war 
– Hämosiderin konnte histologisch allerdings nur in drei Fällen nachgewiesen 
werden [63].
Ein Zusammenhang zwischen einer Schwangerschaft und konsekutivem 
Wachstum eines Desmoidfibroms, insbesondere der abdominellen Form, wurde 
bereits in der erstmaligen Beschreibung des Krankheitsbildes vermutet. Patho-
pysiologisch werden sowohl traumatische (Dehnung der Bauchwand) als auch 
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hormonelle Faktoren verantwortlich gemacht. Auch in neueren Untersuchungen 
wird diese Beobachtung bestätigt, vorangegangene Schwangerschaften waren 
bei Patientinnen mit abdominaler Fibromatose doppelt so häufig wie bei denen 
mit extraabdominalen Tumoren [76].
1.3.3 Hormone
Die Grundlage für die Vermutung einer Beteiligung hormoneller Faktoren wurde 
bereits früh gelegt. Hierfür sprach schließlich schon die erstmalige Beobachtung 
der Aggressiven Fibromatose bei Frauen nach einer Geburt [57].
Auch im weiteren Verlauf der Forschung wurde immer wieder über eine beson-
ders hohe Inzidenz von Desmoiden bei Frauen nach einer Schwangerschaft 
berichtet [27], insbesondere das Vorkommen einer abdominalen Fibromatose 
[76]. Andere Arbeitsgruppen beschrieben ein beschleunigtes Wachstum be-
kannter Desmoide während einer Schwangerschaft [59], wohingegen der Eintritt 
der Menopause zu einem rückläufigen Tumorwachstum führte [2, 56].
Weitere Fallberichte, wie das Auftreten einer Aggressiven Fibromatose im 
Rahmen einer Östrogentherapie bei Prostata-Karzinom, bzw. die erfolgreiche 
Therapie mit Tamoxifen (ein Antiöstrogen) [40, 26] oder auch der Nachweis von 
Östrogenrezeptoren im Tumorgewebe [75, 76] sprechen für eine Beteiligung 
hormoneller Faktoren.
Lipschütz gelang bereits 1942 die Induktion bindegewebiger Tumoren durch die 
Gabe von Östrogenen sowie eine Tumorsuppression durch antiöstrogene Sub-
stanzen [50]. Auch neuere Untersuchungen von Zellkulturen bestätigen eine 
wachstumshemmende Wirkung von Antiöstrogenen (z.B. Toremifen [51]), aller-
dings scheinen die Hormon-Rezeptoren ausschließlich bei abdominalen Des-
moiden vorzukommen [75].
Letzlich bleibt die Ätiologie und Pathophysiologie der sporadischen Fälle einer 
Aggressiven Fibromatose aber noch weitgehend unklar. Erwiesen h
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scheint die genetische Komponente im Falle des autosomal-dominant vererbten 
Gardner-Syndroms.
1.4 Histologie
Ausgangsgewebe der Aggressiven Fibromatose sind Muskelfaszien und Apo-
neurosen sowie Sehnen- und Narbengewebe, mit dem der Tumor histologische 
Ähnlichkeiten aufweist. 
Makroskopisch imponiert das Desmoid als eine gräulich-weiße Gewebewuche-
rung von derb-fester Beschaffenheit, die typischerweise beim Anschneiden 
knirscht. Auf der Schnittfläche kann man gelegentlich einen nodulären oder tra-
bekulären Aufbau des fibrösen, gefäßarmen Gewebes erkennen. Der Tumor ist 
unscharf begrenzt, eine Kapsel ist in der Regel nicht vorhanden, die Ge-
schwulst wächst lokal infiltrierend, meist entlang der Muskelfaszien [56] 
(Abbildung 1).
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Abbildung 1: Desmoidtumor der rechten Schulter
Das mikroskopische Tumorzellbild ist einförmig, charakterisiert durch ein  kolla-
genfaserreiches Gewebe aus spindelförmigen Zellen (Myofibroblasten) mit ei-
ner relativ geringen Zelldichte und nur geringer mitotischer Aktivität ohne we-
sentliche Zellatypien [21]. Die Tumorgefäße sind spärlich und dünnkalibrig. Die 
infiltrierte Muskulatur zeigt Zeichen einer Druckatrophie. Gelegentlich sind Hya-
lineinlagerungen und Entzündungszellen zu finden [28, 54, 89] sowie Verkal-
kungen der Kollagenfasern [47] (Abbildung 2).
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Abbildung 2: Histologie eines Desmoidtumors
Aufgrund elektronenmikroskopischer Aufnahmen postulierten Chomette et al. 
1981, dass es sich bei der Aggressiven Fibromatose um eine abnorme Reakti-
on auf Traumata handele. Die Proliferation der Myofibroblasten sei zunächst 
eine normale Reaktion im Sinne einer Narbenbildung, die aber bei der Aggres-
siven Fibromatose über das Heilungsstadium hinaus bestehen bliebe und sich 
in ihrem Wachstum verselbständige. Typische Zeichen eines Neoplasmas 
konnten sie in ihren Untersuchungen aber nicht finden [16].
Das lokal destruierende Wachstumsverhalten hat allerdings dazu geführt, dass 
die Aggressive Fibromatose im angloamerikanischen Sprachraum von einigen 
Autoren zu den hochdifferenzierten, niedrigmalignen Fibrosarkomen gezählt 
wird, obwohl eine Metastasierung nur sehr selten beschrieben wurde [31].
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1.5 Lokalisation
Während die ersten Fälle von Desmoidtumoren ausschließlich in der Bauch-
wand von Frauen nach einer Schwangerschaft beschrieben wurden und noch in 
den sechziger Jahren extraabdominelle Desmoide eine Rarität darstellten [21], 
hat sich das Bild in den letzten Jahrzehnten gewandelt.
Grundsätzlich werden bei der Aggressiven Fibromatose vier Gruppen hinsicht-
lich der Tumorlokalisation unterschieden:
- abdominale Form (in der Bauchwand)
- extraabdominale Form
- intraabdominale oder mesenteriale Form (intraperitoneal)
- intraossäre Form
Aus einer Literaturrecherche von 698 publizierten Fällen durch die Arbeitsgrup-
pe von Kirschner et al. [42] ergibt sich folgende Verteilungshäufigkeit (386 Pati-
enten): Extraabdominal 69% (n=264), Bauchwand 20% (n=79), intraabdominal 
11% (n=43) (Abbildung 1).
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Abbildung 3: Lokalisation von Desmoidtumoren bei 386 Patienten aus der Literatur 
(nach [42])
Diese Einteilung in drei Gruppen hat, wie Posner et al. 1989 zeigen konnten, 
prognostische und therapeutische Bedeutung [72]:
- Intraabdominale Desmoide werden häufig erst im fortgeschrittenen Sta-
dium entdeckt und sind daher aufgrund ihrer Größe und weitreichenden 
Infiltrationen chirurgisch kaum noch komplett zu entfernen. Dementspre-
chend hoch ist die Rezidivrate.
- Desmoide der Bauchwand werden meist früh entdeckt und können in der 
Regel ohne schwerwiegende Folgen im Gesunden reseziert werden. Die 
Rezidivrate liegt im Bereich von 20-30%.
- Extraabdominale Desmoide sind zu etwa gleichen Teilen im Schultergür-
tel, Beckengürtel, Rumpf, Extremitäten und Halsweichteilen lokalisiert. 
Abhängig von Lage und Größe variiert die operative Resektabilität. Es ist 
mit einer Rezidivrate von 40-70% zu rechnen.
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1.6 Klinik
Die Symptome der Aggressiven Fibromatose sind im allgemeinen sehr unspezi-
fisch. Meistens entdecken die Patienten als erste Auffälligkeit eine langsam zu-
nehmende Schwellung oder eine Asymmetrie der befallenen Region im Ver-
gleich zur Gegenseite. Die Wucherung ist in der Regel nicht schmerzhaft, 
solange keine angrenzenden Nerven komprimiert werden.
Der Tumor entsteht in der Regel unifokal und wächst zum Teil sehr langsam, 
sodass er zunächst über Jahrzehnte klinisch inapparent bleiben kann. Sympto-
me treten oft erst im fortgeschrittenen Stadium durch Kompression von Nerven, 
Gefäßen oder Verdrängung von Organen auf [88, 13].
Klinisch präsentiert sich die Aggressive Fibromatose als derbe tumoröse 
Schwellung, die mit der direkten Umgebung fest verwachsen ist. Der Tumor 
lässt sich mit dem infiltrierten Muskel bewegen, am besten in transversaler 
Richtung, weniger in longitudinaler, gar nicht bei Anspannung des betroffenen 
Muskels. Die Haut über dem Tumor ist in der Regel nicht infiltriert und frei ver-
schieblich [56].
Der Verlauf einer Aggressiven Fibromatose ist in der Regel von mehreren Fak-
toren abhängig:
- Je jünger der Patient bei Auftreten der Erkrankung, desto aggressiver 
der Verlauf.
- Bei später Diagnose ist der Tumor bereits häufig weit in die Umgebung 
infiltriert und damit einer kompletten Resektion unzugänglich (wodurch 
die Rezidivgefahr steigt).
- Die Art der Therapie hat entscheidenden Einfluss auf die Rezidivwahr-
scheinlichkeit (s. 1.8).
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Die Lebensqualität des Patienten ist aufgrund der hohen Rezidivneigung mit 
wiederholten Operationen oft erheblich eingeschränkt. Die Mehrzahl der Rezi-
divtumoren tritt dabei innerhalb der ersten zwei Jahre nach Resektion auf [60].
Vielfach kann im Verlauf mehrerer chirurgischer  Interventionen die Funktionali-
tät des betroffenen Gewebes nicht mehr erhalten werden, wodurch es zu weite-
ren Einschränkungen kommt (z.B. Einsteifung eines Gelenks, Amputation einer 
Extremität).
Durch das lokal aggressive Wachstum kann bei ungünstiger Lokalisation (z.B. 
Mesenterialansatz) durchaus ein tödlicher Verlauf resultieren. In der Literatur 
finden sich Angaben zu letalen Ausgängen bei etwa 8% der Fälle [72].
Demgegenüber steht die Beobachtung von Spontanremissionen [35, 92] bzw. 
Stillstand der Erkrankung bei bis zu 28% der Patienten trotz makroskopisch 
sichtbarem Resttumor nach OP [72]. In einer Publikation von Rock et al. wird 
sogar über einen Erkrankungsstillstand ohne weitere Therapie bei 60 von 68 
Patienten berichtet, die zuvor multiple Rezidive erlitten und verschiedene The-
rapieversuche erfolglos durchlaufen hatten [77].
1.7 Diagnostik
In der Diagnostik der Aggressiven Fibromatose kommen neben der Anamnese 
und klinischen Untersuchungen vor allem radiologische Methoden in Form des 
herkömmlichen Nativröntgens und  Schnittbildverfahren wie die Sonografie, 
Computertomografie und Magnetresonanztomografie zum Einsatz.
Die Nativröntgenaufnahme ist vor allem dann hilfreich, wenn der Tumor den 
Knochen in irgendeiner Form verändert hat bzw. aufgrund seiner Größe oder 
peripheren Lage einen Weichteilschatten produziert. Abbildung 4 zeigt ein 
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Desmoidfibrom der linken Schulterregion mit ausgedehntem Weichteilschatten 
und Infiltration des Humerus.
Abbildung 4: Nativ-Röntgen eines Desmoids der linken Schulter
Die Schnittbildverfahren liefern darüber hinaus umfangreiche Hinweise auf die 
exakte Lokalisation des Tumors, dessen Ausdehnung und die Infiltration der 
Umgebung. Auch lassen sich eventuelle Metastasen mit den Schnittbildverfah-
ren recht gut darstellen, sodass eine Abgrenzung gegen das Fibrosarkom er-
leichtert wird [104].
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In der Computertomografie (CT) erscheint die Aggressive Fibromatose als eine 
muskelisodense bis hypodense, schlecht abgrenzbare Raumforderung, die 
nach Kontrastmittelgabe eine höhere Dichte als Muskelgewebe erreicht Die 
Tumorgröße lässt sich in der CT recht gut abschätzen, allerdings wird die Beur-
teilung schwieriger in longitudinaler Richtung, also mit dem Verlauf der Muskel-
fasern. Teilweise werden Gefäßverlagerungen und –obstruktionen gut darge-
stellt, auch die Infiltration bzw. Zerstörung von Knochenstrukturen ist in der 
Regel gut zu erkennen (Abbildung 5).
Abbildung 5: CT-Aufnahme des Desmoids (Schnittebene knapp unterhalb des Hume-
ruskopfes)
Die Magnetresonanz-Tomographie (MRT) bietet derzeit den sichersten Informa-
tionsgewinn bei der Beurteilung eines Weichgewebstumors hinsichtlich Größe, 
Infiltration, Kompartmentzugehörigkeit und auch Hinweise zu Dignität und Enti-
tät. Durch die Darstellung des Tumors in verschiedenen Ebenen und in den un-
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terschiedlichen Gewichtungen (T1/T2) ist in der Regel eine exakte anatomische 
Zuordnung möglich (Abbildung 6). Erweitert wird diese Aussagekraft noch durch 
die Möglichkeit der Angio-MRT, die Applikation eines Kontrastmittels sowie 
durch die Spektroskopie (MRS). Die MRT ist somit in der Primärdiagnostik, der 
Verlaufskontrolle und in der Nachsorge zu einem unverzichtbaren Bestandteil 
der Diagnostik geworden. Aufgrund der Vorteile des MRT ist die Computerto-
mographie (CT) in der lokalen Diagnostik von Weichgewebstumoren in den Hin-
tergrund gedrängt worden.
Abbildung 6: MRT-Darstellung eines Desmoids des Fußes
Die Differentialdiagnose zwischen einer Aggressiven Fibromatose und einem 
Fibrosakrom ist nicht immer klar zu treffen, sie lässt sich am ehesten mit Hilfe 
lichtmikroskopischer Untersuchungen in Kombination mit dem klinischen Er-
scheinungsbild und den bildgebenden Verfahren stellen.
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Andere mögliche Differentialdiagnosen eines Desmoidtumors sind: Keloid, Neu-
rofibrom, Myom, Dermatofibrom, Diffuse subakute Myositis, Proliferative Myosi-
tis, Noduläre Faszitis, Hamartom, Hämangiom.
1.8 Therapie
Die Therapie der Wahl ist die chirurgische Entfernung des Tumors im Gesun-
den. Aufgrund der eingangs geschilderten Tumoreigenschaften ist eine kom-
plette Resektion in vielen Fällen jedoch nicht möglich, ohne das Leben des Pa-
tienten zu gefährden oder Verstümmelungen zu vermeiden. Zur Verbesserung 
der Remissionsraten wurden daher schon frühzeitig adjuvante Therapieansätze 
wie Strahlentherapie oder Chemotherapie in Erwägung gezogen.
Die verschiedenen Behandlungsansätze werden im folgenden vorgestellt.
1.8.1 Operation
Für ein primär chirurgisches Vorgehen sprechen mehrere Gründe [42]:
- Anhand des Operationsmaterials lässt sich der Tumor histologisch klas-
sifizieren, insbesondere ein Sarkom kann ausgeschlossen werden.
- Die komplette Entfernung des Tumors (R0-Resektion) kann bei ausrei-
chendem Sicherheitsabstand (2 bis 3 cm) bereits allein kurativ sein und 
weitere Therapien überflüssig machen.
- Auch bei mikroskopischem Tumorrest (R1-Resektion) wird in der Litera-
tur über eine fünfjährige Rezidivfreiheit von 30-80% berichtet, selbst bei 
makroskopischem Tumorrest (R2-Resektion) kann diese bis zu 28% 
betragen [49, 72, 77].
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Die komplette chirurgische Entfernung ist oft schwierig, da der kapsellose und 
infiltrativ wachsende Tumor schwer abzugrenzen ist. In einer Arbeit von von 
Higaki et al. konnte die Lokalrezidivrate von 67% bei alleiniger intraläsionaler 
Resektion auf 32% durch die Resektion mit Sicherheitsabstand gesenkt wer-
den, allerdings wird über erhebliche Schwierigkeiten berichtet, adäquate Resek-
tionsgrenzen zu erreichen und gleichzeitig eine akzeptable Funktion und Kos-
metik zu erreichen [29].
Funktionserhaltende Operationen sollten das Ziel sein, da eine angestrebte R0-
Resektion zu einer erhöhten Morbidität führt und eine verminderte Lokalrezidiv-
rate damit nicht sicher zu erreichen ist [60]. Eventuell wird intraoperativ auch ein 
langer, aber sehr schmaler Tumorzapfen übersehen, der das Nachbargewebe 
infiltriert und den Ausgangspunkt des lokalen Rezidivs darstellt [79].
1.8.2 Strahlentherapie
Bereits 1928 beschrieb James E. Ewing, dass Desmoide zwar langsam, aber 
doch zufriedenstellend auf eine Strahlentherapie ansprechen [19]. In den fol-
genden Jahrzehnten mehrten sich Berichte über die positiven Effekte der Ra-
diotherapie, insbesondere bei chirurgisch nicht komplett resezierbaren Tumoren 
konnte hierdurch eine deutliche Absenkung der Rezidivrate erreicht werden [8, 
14, 39, 49].
Üblicherweise wird heute die perkutane Bestrahlung mit einer Dosis von 50 bis 
60 Gy in Fraktionen von 1,6 bis 2 Gy angewandt, einige  Arbeitsgruppen be-
nutzten auch interstitielle Bestrahlungstechniken (Afterloading mit Iridium-192 
oder Jod-125-Dauerimplantate) [72, 80].
Oberhalb einer Herddosis von 50 Gy wurde bislang kein Zusammenhang zwi-
schen einer weiteren Erhöhung der Zielvolumendosis und einer Verbesserung 
der Rezidivrate beschrieben [62], unterhalb von 50 Gy scheint aber eine ausrei-
chende Tumorkontrolle nicht gewährleistet zu sein [49], sodass mindestens 50 
Gy appliziert werden sollten [55, 82].
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Wie bei den Weichteilsarkomen sollte das Bestrahlungsfeld großzügig gewählt 
werden, da die Mehrzahl der Rezidive nach Radiotherapie am Rand des Zielvo-
lumens auftritt [49, 55].
Trotz der durchweg positiven Erfahrungen werden Desmoidtumoren auch heute 
noch relativ selten bestrahlt. Als Grund wird vor allem das junge Alter der Pati-
enten angeführt, bei denen eine Bestrahlungsdosis von 50-70 Gy theoretisch 
das Risiko von späteren Malignomen birgt [42]. Darüber hinaus können strah-
lenbedingte Fibrosierungen mit Lymphstau, Bewegungseinschränkungen und 
Gelenkschäden auftreten.
Diese Zurückhaltung erscheint aus strahlentherapeutischer Sicht nicht gerecht-
fertigt, da sich in der Literatur eindeutige Hinweise für einen signifikanten Vorteil 
durch eine adjuvante Strahlentherapie nach primär chirurgischem Vorgehen 
finden und die Gefahr eines sekundären Malignoms minimal zu sein scheint.
So konnte die Arbeitsgruppe um Kirschner im Jahr 1993 in einer Metaanalyse 
von 698 publizierten Krankheitsverläufen nachweisen, dass die meisten Heilun-
gen durch eine kombinierte Therapie (OP + Radiotherapie) erreicht werden 
[42]. Nach Resektion im Gesunden (R0) war die lokale Kontrolle mit Radiothe-
rapie um 17% besser als nach alleiniger Operation, dieser Vorteil wurde noch 
deutlicher bei mikroskopischem (R1-Resektion) oder makroskopischem Rest-
tumor (R2-Resektion): hier war die kombinierte Therapie mit 43% bzw. 58% 
Gewinn an lokaler Kontrolle deutlich überlegen (Abbildung 7).
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Abbildung 7: Ergebnisse nach Primärtherapie mittels Operation alleine (OP) und adju-
vanter Radiotherapie (OP+RT) bei 548 Fällen aus der Literatur (nach [42]). Die Zahlen 
oberhalb der Balken geben die Anzahl der Patienten wieder; R0, R1, R2 = Resektions-
grad.
Noch bedeutender waren die in der gleichen Arbeit publizierten Ergebnisse für 
die Rezidivtherapie von Desmoiden:  in den Patientengruppen, die eine kombi-
nierte Therapie erhielten, konnte eine annähernd hohe Kontrollrate wie bei der 
Primärtherapie erreicht werden, der Vorteil gegenüber alleiniger OP stieg in 
diesem Kollektiv auf etwa 60% (Abbildung 8).
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Abbildung 8: Ergebnisse nach Rezidivtherapie mittels Operation alleine (OP) und adju-
vanter Radiotherapie (OP+RT) bei 150 Fällen aus der Literatur (nach [42]). Die Zahlen 
oberhalb der Balken geben die Anzahl der Patienten wieder. R0, R1, R2 = Resektions-
grad.
Eine kürzlich erschienene Arbeit von Nyuttens et al. konnte mittels einer Meta-
analyse von 22 Arbeiten diese Ergebnisse bestätigen und darüber hinaus sogar 
die Überlegenheit einer alleinigen Strahlentherapie gegenüber dem rein chirur-
gischen Vorgehen bei Aggressiver Fibromatose nachweisen [67].
Die lokalen Tumorkontrollraten lagen in dem untersuchten Kollektiv bei 61% für 
die Operation im Gegensatz zu 75% für Operation plus Strahlentherapie und 
78% für alleinige Strahlentherapie.  Dieser Unterschied war in allen untersuch-
ten Unterkollektiven (Resektionsgrad, Primärtumor vs. Rezidiv) jeweils statis-
tisch signifikant (Abbildung 9).
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Abbildung 9: Ergebnisse nach alleiniger Chirurgie (OP), adjuvanter Radiotherapie 
(OP+RT) und alleiniger Radiotherapie (RT) bei 780 Desmoidtumoren aus der Literatur 
(nach [67]. Die Zahlen oberhalb der Balken geben die Anzahl der Patienten wieder.
Nyuttens fand in den analysierten Arbeiten eine Rezidivrate nach Radiotherapie 
(RT oder OP+RT) von insgesamt 23%. Die Mehrzahl der Rezidive trat dabei im 
Bestrahlungsfeld auf (54%), gefolgt von 30% Rezidiven am Rand und 16% au-
ßerhalb des Bestrahlungsfeldes.
Aus den vorhandenen Daten schlussfolgerte er, dass bei alleiniger Strahlenthe-
rapie eine Herddosis von weniger als 50 Gy mit einer signifikant höheren Rezi-
divrate assoziiert war. Dosen über 60 Gy schienen hingegen keinen weiteren 
Vorteil zu bringen (Abbildung 10).
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Abbildung 10: Rezidive nach alleiniger (RT) oder adjuvanter Radiotherapie (OP+RT) in 
Abhängigkeit der applizierten Herddosis bei 183 Patienten (nach [67]). Die Zahlen ober-
halb der Balken geben die Anzahl der Patienten wieder.
Nebenwirkungen der Strahlentherapie betreffen im Akutstadium vor allem die 
Haut und den Gastrointestinaltrakt. Es kann zu Erythemen bis hin zu Geschwü-
ren und einer Mukositis mit Diarrhoe kommen. Im chronischen Stadium tritt ge-
legentlich eine Atrophie der Haut und eine Fibrosierung des Zielgewebes auf, 
die in Gelenknähe zu Bewegungseinschränkungen führen kann. Eine Fibrosie-
rung der Lymphbahnen kann in einem Lymphödem der betroffenen Extremität 
resultieren. Bestrahlung der Extremitäten bei Kindern kann bei hohen Dosen im 
Bereich der Epiphysenfugen zu einer Wachstumsverzögerung der entspre-
chenden Gliedmaße führen.
Nyuttens fand in seiner Metaanalyse in 9% der berichteten Fälle eine Fibrosie-
rung des bestrahlten Gewebes, die gelegentlich mit einer Bewegungsein-
schränkung einherging.  Die übrigen Komplikationen lagen jeweils unter 5%, 
insbesondere die von Gegnern der Strahlentherapie gefürchteten sekundären 
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Malignome traten nur in Einzelfällen (n=2) auf. Die folgende Tabelle 1 gibt die 
von Nyuttens erhobenen Daten wieder; dabei muss einschränkend bemerkt 
werden, dass die gelisteten Komplikationen nicht eindeutig der Radiotherapie 
allein zuzuordnen sind, sondern auch Folge der operativen Therapie sein kön-
nen.
Komplikation Anteil (%)
Fibrosierung 9.0
Parese 3.0
Ödem 2.2
Ulzeration der Haut 1.9
Malignome 0.7
Andere 6.0
Tabelle 1: Komplikationen der Strahlentherapie (nach [67])
Nyuttens schlussfolgerte, dass bei der Aggressiven Fibromatose die Operation 
immer durch eine adjuvante Strahlentherapie ergänzt werden sollte, da hier-
durch signifikant bessere Tumorkontrollraten bei einem vertretbar niedrigen Ne-
benwirkungsprofil zu erreichen sind. Diese Einstellung wird von zahlreichen an-
deren Arbeitsgruppen gestützt und kann heute als Standard in der Behandlung 
von Desmoidtumoren gelten [38, 80, 107].
1.8.3 Systemische Therapie
Ausgehend von der Theorie, dass hormonelle Faktoren für Entstehung und 
Wachstum der Aggressiven Fibromatose verantwortlich sind, lag der Versuch 
nahe, dieses Krankheitsbild mit den entsprechenden hormonellen Antagonisten 
zu therapieren.
So beschrieben einzelne Arbeitsgruppen einen wachstumshemmenden Effekt 
von Tamoxifen [32, 73, 94]. Kinzbrunner beschreibt den Fall einer Patientin mit 
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Gardner-Syndrom, Kolon-Karzinom und Aggressiver Fibromatose, bei der es 
unter Tamoxifen zu einer 50%igen Tumorregression und deutlicher Verminde-
rung der Schmerzsymptomatik kam [40]. In einer aktuellen Studie berichten 
Hansmann et al. über 25 Patienten, bei denen eine primäre Hochdosis-
Therapie mit Tamoxifen und Sulindac sogar effektiver war als eine Operation 
[26].
Auch für Progesteron existieren einige Berichte über erfolgreiche Therapiever-
suche bei Aggressiver Fibromatose [43, 45].
Darüber hinaus wurden diverse Zytostatika (Vinblastin, Vincristin, Methotraxat, 
Adriamycin, Cyclophosphamid) in verschiedenen Kombinationen eingesetzt [4, 
5, 20, 49, 103, 105].
Einen anderen Angriffspunkt haben nicht-steroidale Antirheumatika wie Indo-
methacin und Sulindac. Sie hemmen die Prostaglandin-Synthese und die Or-
nithin-Decarboxykase und damit deren proliferative Effekte [12]. Sowohl expe-
rimentelle [99] als auch klinische Studien [26, 37, 53] zeigen eine positive 
Wirkung im Sinne einer Tumor-Progessionshemmung.
Bei den zitierten Arbeiten handelt es sich allerdings jeweils um Fallberichte mit 
kleineren Kollektiven, sodass der Stellenwert einer Chemotherapie heute noch 
fraglich ist [42, 67]. Neuere Arbeiten legen eine Therapiekombination aus Ope-
ration, Strahlentherapie und systemischer Therapie nahe [5].
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2 Problemstellung
Aufgrund der Seltenheit der Desmoidtumoren basieren Hinweise zur Effektivität 
der verschiedenen Therapieformen bislang weitgehend auf der Metaanalyse 
von publizierten Fällen. Dabei scheint sich hinsichtlich der Tumorkontrollrate ein 
Vorteil für die Patienten zu ergeben, die mittels strahlentherapeutischen Maß-
nahmen behandelt werden.
Ziel der vorliegenden Arbeit war es, die in der Literatur publizierten Ergebnisse 
hinsichtlich des Effekts einer Strahlentherapie anhand eines eigenen, konseku-
tiv erhobenen Patientenkollektivs zu überprüfen.
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3 Material und Methoden
Alle in dieser Untersuchung beobachteten Patienten wurden in der Klinik und 
Poliklinik für Strahlentherapie des Universitätsklinikums Münster aufgrund einer 
Aggressiven Fibromatose betreut.
3.1 Datenerhebung
Als Datenquelle dienten in erster Linie die vorhandenen Patientenakten der 
strahlentherapeutischen Klinik.
Ermittelt wurden Daten zu Alter, Geschlecht, Tumorlokalisation, Tumorart, Re-
sektionsgrad, Bestrahlungsparametern und Therapieerfolg. Die Datenerhebung 
erfolgte mittels eines standardisierten Fragebogens (Anlage 1).
Nebenwirkungen der Strahlentherapie wurden den in der Klinik üblichen Frage-
bögen zu akuten bzw. chronischen Strahlenfolgen entnommen (Anlage 2).
Informationen zum Verlauf und mittelfristigen Therapieerfolg wurden im Rah-
men der ambulanten Nachkontrollen in der Poliklinik für Strahlentherapie ermit-
telt. Zusätzlich wurde im Monat August der Jahre 1998 und 2001 ein Rund-
schreiben (Langzeit-Follow-up) an die behandelnden Hausärzte verschickt und 
ggf. telefonisch nachgefragt. Mittels dieses Schreibens wurden Angaben zum 
subjektiven Wohlbefinden des Patienten, zur Frage eines Rezidivs bzw. Pro-
gresses und des Überlebens erfasst (Anlage 3).
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3.2 Patientenkollektiv
In den Jahren von 1986 bis 2001 wurden 14 Patienten mit der Diagnose einer 
Aggressiven Fibromatose strahlentherapeutisch behandelt. Alle Patienten wa-
ren primär operiert worden, sodass die Diagnose histologisch gesichert war.
Aufgrund der kleinen Fallzahl erfolgt zunächst eine fallbezogene Darstellung 
der einzelnen Patienten in chronologischer Reihenfolge.
3.2.1 Fall 1: I.N., männlich, 10 Jahre
Herrn N. war am 01.07.86 ein Desmoidtumor des rechten Oberschenkels chi-
rurgisch inkomplett entfernt worden (Resektionsgrad R2). Hierbei handelte es 
sich bereits um das zweite Rezidiv. Bei einem früheren Rezidiv war neben der 
chirurgischen Resektion auch eine Bestrahlung erfolgt, nähere Angaben ließen 
sich hierzu leider nicht eruieren.
Da im Verlauf nach der OP ein weiteres Tumorwachstum diagnostiziert und als 
inoperabel eingestuft wurde, erfolgte die Vorstellung zur strahlentherapeuti-
schen Behandlung. Der Patient erhielt vom 30.10. bis 11.12.86 insgesamt 60 
Gy (Cobalt-60) in fraktionierten Einzeldosen von jeweils 2,0 Gy (ap-Feld, 10 x 
25 cm).
Die Strahlentherapie führte zu einem Stillstand des Tumorwachstums („no 
change“). Im weiteren Verlauf kam es dann zu einem Rezidiv im Bestrahlungs-
feld (datiert auf den 09.01.1990), das erneut bestrahlt wurde.
Leider verzog der Patient im Jahr 1992 mit unbekannter Anschrift, sodass wei-
tere Angaben zum Follow-up und Bestrahlungsergebnis fehlen.
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3.2.2 Fall 2: H.B., weiblich, 39 Jahre
Frau B. war am 15.03.89 ein Desmoidtumor der linken oberen Extremität ent-
fernt worden, der Resektionsgrad wurde mit R1 angegeben. Im weiteren Verlauf 
wurde ein erneutes Tumorwachstum festgestellt, das von chirurgischer Seite als 
inoperabel eingestuft wurde, weshalb die Patientin zur strahlentherapeutischen 
Behandlung vorgestellt wurde.
Sie erhielt im Zeitraum vom 19.07. bis 21.09.89 eine Radiatio mit fraktionierter 
Applikation von 67 Gy per Beschleuniger (Einzeldosis 2,0 Gy und einmal 1,0 
Gy) in einem ap-Feld von 39,5 x 26,8 cm Größe.
Das Tumoransprechen wurde als „no change“ klassifiziert. Im Follow-up-
Rundschreiben des Jahres 2002 konnte vom weiterbehandelndem Hausarzt ein 
gutes Allgemeinbefinden ohne Hinweise auf eine erneute Tumorprogression 
festgestellt werden.
3.2.3 Fall 3: M.B., weiblich, 34 Jahre
Aufgrund des zweiten Rezidivs eines intraabdominalen Desmoids (Becken) war 
die Patientin am 20.07.87 primär operiert worden, der Resektionsgrad wurde 
mit R2 angegeben.
Ende des Jahres 1989 wurde erneut eine Tumorprogression diagnostiziert. Der 
von chirurgischer Seite als inoperabel beurteilte Rezidivtumor wurde daraufhin 
im Zeitraum vom 12.12.89 bis 28.02.90 mit einer Gesamtdosis von 60 Gy (Ein-
zeldosis 1,5 Gy) strahlentherapeutisch behandelt (ap-Feldgröße 40 x 15,8 cm).
Die Nachuntersuchungen hinsichtlich des Tumoransprechens ergaben ein An-
sprechen im Sinne einer partiellen Remission (letzte Kontrolle 02.11.94). Auf-
grund der Datenerhebung des Follow-up-Rundschreibens aus dem Jahr 2001 
stellte sich ein gutes Allgemeinbefinden ohne Hinweise auf ein erneutes Tu-
morwachstum dar.
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3.2.4 Fall 4: H.S., männlich, 68 Jahre
Dieser Patient wurde im April 1990 nach operativer Therapie des dritten Rezi-
divs (OP-Datum 05.02.90) einer Aggressiven Fibromatose der oberen Extremi-
tät zur Strahlentherapie vorgestellt. Eine komplette Resektion des Tumors war 
unter organerhaltender Zielsetzung nicht möglich, der im OP-Bericht angege-
bene Resektionsgrad betrug R2.
Herr S. wurde vom 17.04. bis 21.06.1990 bestrahlt, zunächst mittels Beschleu-
niger (bis 09.05.90), ab dem 10.05.90 mit einer Cobalt-60-Strahlenquelle. Die 
Gesamtdosis lag bei 60 Gy bei fraktionierten Gaben von jeweils 2,0 Gy in einem 
ap-Feld von 23 x 7 cm. Die Bestrahlungsserie war unterbrochen von einer Pau-
se vom 23.05. bis 15.06.1990.
Das Tumorstadium nach Bestrahlung wurde angegeben mit „no change“, d.h. 
keine nachweisbare Veränderung der Tumormasse. Im weiteren Verlauf kam es 
zu einem Rezidiv im ehemaligen Bestrahlungsfeld, datiert vom 14.04.1992, also 
genau zwei Jahre nach Bestrahlung.
Die Rezidivtherapie bestand in einer erneuten Bestrahlung mittels Cobalt-60. 
Die wiederholte Strahlentherapie führte zu einem Stillstand des Tumorwachs-
tums. Aus den  Auswertungen der Follow-up-Rundschreiben von 1998 und 
2002 ergab sich jeweils ein gutes Allgemeinbefinden ohne Hinweis auf ein Re-
zidiv bzw. eine Progression der Erkrankung.
3.2.5 Fall 5: M.M., weiblich, 37 Jahre
Frau M. war am 28.12.89 wegen eines Desmoidtumors der linken oberen 
Extremitität chirurgisch behandelt worden. Eine Resektion im Gesunden war bei 
organerhaltender Zielsetzung nicht möglich, der Resektionsgrad laut OP-Bericht 
war R2.
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Knapp ein halbes Jahr später wurde eine erneute Tumorprogression beobach-
tet, das von chirurgischer Seite als inoperabel angesehen wurde, weshalb die 
Patientin in der strahlentherapeutischen Klinik vorgestellt wurde. Hier erhielt sie 
eine fraktionierte Bestrahlungsserie mit insgesamt 57 Gy (Beschleuniger, Ein-
zeldosis 1,6 Gy) in der Zeit vom 19.04. bis 23.05.90 (ap-Feldgröße 34,7 x 23,6 
cm).
Das Tumoransprechen wurde mit „no change“ bewertet, die letzte Nachkontrol-
le fand am 06.06.97 statt. Die Angaben des Follow-up-Rundschreibens in den 
Jahren 1998 und 2002 bestätigten der Patientin ein gutes Allgemeinbefinden 
ohne erneute Tumorprogression.
3.2.6 Fall 6: T.L., männlich, 39 Jahre
Dieser Patient wurde gegen Ende des Jahres 1990 strahlentherapeutisch be-
handelt aufgrund des sechsten Rezidivs einer abdominalen Aggressiven Fibro-
matose, welche von chirurgischer Seite als inoperabel beurteilt wurde (letzte 
OP im Oktober 1990).
Herr L. war aufgrund des gleichen Tumors bereits mehrfach operiert und im 
Jahre 1986 mit 55 Gy vorbestrahlt worden. Im vorliegenden Fall erhielt er vom 
27.11. bis 04.12.90 eine Neutronen-Dosis von 8,35 Gy, fraktioniert in fünf Ein-
zelgaben von 1,67 Gy in einem  Feld (ap) von 15,5x10 cm.
Das Tumoransprechen nach Strahlentherapie wurde im Sinne einer partiellen 
Remission gewertet (letzte Kontrolle im Februar 1991). Leider entzog sich der 
Patient der Erfassung mittels Follow-up-Rundschreiben. Nach Auskunft des 
Hausarztes lässt sich der Allgemeinzustand als befriedigend bezeichen.
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3.2.7 Fall 7: K.A., weiblich, 38 Jahre
Bei dieser Patientin war im Jahre 1992 die Erstdiagnose einer Aggressiven 
Fibromatose der rechten oberen Extremität gestellt worden. Am 15.06.92 erfolg-
te eine organerhaltende operative Entfernung des Tumors im Gesunden (Re-
sektionsgrad R0).
Aufgrund eines Rezidivs nach etwa einem halben Jahr wurde Frau A. ohne er-
neute OP in der strahlentherapeutischen Klinik vorgestellt. Hier erhielt sie im 
Zeitraum vom 20.01. bis 11.03.93 eine Radiatio mit insgesamt 59,4 Gy (Cobalt-
60, fraktionierte Dosen von 1,8 Gy), in einem Feld von 15x30 cm Größe (ap).
Das Ansprechen des Tumors auf die Strahlentherapie war gut, die Patientin 
konnte im Zustand einer kompletten Remission entlassen werden. Weder zum 
Zeitpunkt der letzten Nachkontrolle (13.08.97) noch in den Angaben des Follow-
up-Rundschreibens im Jahr 2002 fand sich ein Rezidivhinweis bei weiterhin 
sehr gutem Allgemeinzustand.
3.2.8 Fall 8: K.S., weiblich, 55 Jahre
Bei Frau S. handelte es sich um die Erstdiagnose einer Aggressiven Fibroma-
tose der unteren Extremität. In einer primären Operation am 24.06.93 wurde der 
Tumor organerhaltend entfernt, der Resektionsgrad lag laut OP-Bericht bei R1.
Die Patientin wurde vom 21.07. bis 31.08.93 mit fraktionierten Dosen von 1,8 
Gy bis zu einer Gesamtdosis von 50 Gy behandelt (Beschleuniger, ap-Feld, 
Feldgröße 37x12 cm).
Das Tumoransprechen nach Strahlentherapie wurde mit „no change“ bewertet, 
nach Angaben des behandelnden Hausarztes bestand in den Jahren 1998 und 
2002 jeweils ein gutes Allgemeinbefinden ohne chronische Strahlenfolgen und 
ohne klinische Hinweise auf ein Rezidiv oder Progression des Tumorleidens.
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3.2.9 Fall 9: J.K., männlich, 32 Jahre
Herr K. wurde im Mai 1997 zur Strahlentherapie vorgestellt bei erneuter Tumor-
progression nach organerhaltender Operation des zweiten Rezidivs eines Des-
moidfibroms im Bereich des rechten Schulterblattes am 31.01.97. Der Resekti-
onsgrad war angeben mit R0 (knapp).
Die Bestrahlungsserie des jetzt dritten Rezidivs mit Beschleuniger (Feld III) und 
Cobalt-60 (Feld I + II) fand statt vom 07.05. bis 20.06.97, es wurden insgesamt 
50 Gy in fraktionierten Dosen von 2,0 Gy appliziert. Das ap-Feld hatte eine 
Größe von 20x19 cm.
In den Kontrolluntersuchungen nach der Radiatio ließ sich kein Tumorrest 
nachweisen, sodass von einem Tumoransprechen im Sinne einer kompletten 
Remission ausgegangen wurde.
Auch im weiteren Verlauf wurde kein Rezidiv bekannt, die Angaben des Haus-
arztes in den Jahren 1998 und 2002 attestierten dem Patienten jeweils gutes 
Allgemeinbefinden und rezidivfreien Zustand.
3.2.10 Fall 10: E.P., weiblich, 37 Jahre
Frau P. wurde am 10.07.97 aufgrund eines rezidivierenden, intraabdominalen 
Desmoidtumors im kleinen Becken chirurgisch behandelt. Der Resektionsgrad 
wurde im OP-Bericht mit R1 angegeben.
Die Patientin erhielt noch am OP-Tag eine Brachytherapie (Flab) mit einer Ein-
zeldosis von 10 Gy.
Leider kehrte die russische Patientin nach der Entlassung in ihre Heimat zu-
rück, sodass keine Angaben zum weiteren Verlauf vorliegen.
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3.2.11 Fall 11: S.K., weiblich, 37 Jahre
Der Patientin wurde am 17.07.96 ein Primärtumor einer Aggressiven Fibroma-
tose im Bereich des linken Schulterblattes operativ entfernt (Resektionsgrad 
R0).
Etwa ein Jahr nach der primären Operation wurde ein Rezidiv festgestellt, wel-
ches mittels Strahlentherapie (Beschleuniger) mit insgesamt 60 Gy (Einzeldosis 
2,0 Gy) im Zeitraum vom 21.07. bis 04.09.97 behandelt wurde (Feldgröße 
9,5x14 cm, ap).
Der Tumor nach Radiatio wurde als unverändert eingestuft („no change“). Bis 
zum Zeitpunkt der letzten Nachuntersuchung am 16.06.98 wurde ein stabiler 
Befund ohne Progression der Tumorgröße festgestellt. Die Auswertung des Fol-
low-up-Rundschreibens im Jahre 2002 zeigt ein Rezidiv des Tumors bei redu-
ziertem Allgemeinbefinden an. Die Patientin wurde daraufhin einer erneuten 
Strahlentherapie am Heimatort  zugeführt.
3.2.12 Fall 12: M.Z., weiblich, 21 Jahre
Bei dieser Patientin handelte es sich um eine rezidivierende Aggressive Fibro-
matose des kleinen Beckens (intraabdominell). Das erste Rezidiv war am 
08.06.97 zunächst mittels chirurgischer Resektion (Resektionsgrad R1) thera-
piert worden. Anschließend erhielt die Patientin vom 09.08. bis 09.09.97 eine 
fraktionierte Bestrahlung mit 50 Gy Cobalt-60 (Einzeldosis 1,8 Gy, Feldgröße 
11,5x5,5 cm).
Das primäre Tumoransprechen wurde mit „no change“ klassifiziert. In den wei-
teren Nachuntersuchungen wurde am 01.06.98 ein Rezidiv diagnostiziert, wel-
ches erneut operiert und mittels HDR-Brachytherapie (Flab) mit Iridium-192 
(09.06.-10.06.98) bestrahlt wurde.  Dabei wurden dreimal 5,0 Gy (Gesamtdosis 
15 Gy) appliziert.
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Die weiteren Nachuntersuchungen sprachen für ein gutes Ansprechen der Tu-
morerkrankung, auch in den Angaben zum Langzeit-Follow-up im Jahr 2002 
findet sich kein Anhalt für ein Rezidiv oder Progress bei subjektiv gutem Allge-
meinbefinden der Patientin.
3.2.13 Fall 13: E.K., weiblich, 56 Jahre
Frau K. wurde am 03.08.97 aufgrund des dritten Rezidivs eines extraabdomina-
len Desmoidtumors der rechten Thoraxwand operativ behandelt. Es handelte 
sich um eine etwa pflaumengroße Geschwulst, die nach Angaben des OP-
Berichts in toto entfernt wurde (R0-Resektion).
Aufgrund der vorangegangen Rezidive wurde eine adjuvante Strahlentherapie 
empfohlen. Die Patientin erhielt in der Zeit vom 03.09. bis zum 09.10.97 eine 
fraktionierte Bestrahlungsserie bis zu einer Gesamtdosis von 50 Gy in einem 
Feld von 24,7x19 cm.
Die Nachuntersuchungen (letztes Datum 30.06.98) zeigten eine erfolgreiche 
Tumortherapie im Sinne einer kompletten Remission. Auch in den Follow-up-
Rundschreiben 1998 und 2002 konnte ein Rezidiv bei gutem Allgemeinbefinden 
ausgeschlossen werden.
3.2.14 Fall 14: J.L., männlich, 52 Jahre
Der Patient war im Jahre 1996 aufgrund eines Desmoidtumors rechts-gluteal 
primär operiert worden. Im Jahre 1998 sah man ein erneutes Tumorwachstum, 
sodass am 02.02.98 wiederum zunächst chirurgisch reseziert wurde (Resekti-
onsgrad R1) und eine adjuvante Strahlentherapie veranlasst wurde.
Diese erfolgte postoperativ vom  03.02. bis 05.02.98 mittels Brachytherapie 
(Flab) als fünfmalige Applikation von jeweils 4,0 Gy (Gesamtdosis 20 Gy).
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Das Therapieergebnis der Nachkontrollen wurde im Sinne einer partiellen Re-
mission dokumentiert (letzte Kontrolle 12.02.98). Die Nachuntersuchungen und 
Auswertungen der Follow-up-Rundschreiben zeigten ein gutes Allgemeinbefin-
den ohne Anhalt für ein erneutes Tumorwachstum. 
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4 Statistik
Die präsentierten Ergebnisse sind das Resultat einer retrospektiven Auswer-
tung der verfügbaren Patientendaten. Die Datenauswertung und grafische Dar-
stellung erfolgte mittels Microsoft Excel auf einem handelsüblichen PC.
Bei den angegebenen Lagemaßen handelt es sich je nach Angabe um Median-
oder Mittelwerte. Wo erforderlich, wurde zur Berechnung der statistischen Signi-
fikanz der zweiseitige t-Test für unverbundene Stichproben eingesetzt, das Sig-
nifikanzniveau lag bei p ≤ 0,05. 
Die Darstellung des rezidivfreien Überlebens erfolgte nach der von Kaplan und 
Meier beschriebenen Methode. Als Beginn der Nachbeobachtung wurde dabei 
das Ende der Strahlentherapie gewählt. Bei der Berechnung des rezidivfreien 
Überlebens wurde das Auftreten eines Lokalrezidivs bzw. erneutes Tumor-
wachstum als interessierendes Ereignis gewertet.
Dabei wird vereinfacht gesagt für jeden Tag / Monat die Wahrscheinlichkeit be-
rechnet, diesen rezidivfrei zu überstehen. Für alle Tage / Monate an denen kein 
Patient ein Rezidiv erlitt, beträgt die Rezidivfreiheitswahrscheinlichkeit 100 %, 
so dass nur für die Tage/ Monate Berechnungen durchgeführt werden müssen, 
an denen Rezidive aufgetreten sind. Die Rezidivfreiheitswahrscheinlichkeit am 
Tage n berechnet sich als Zahl der rezidivfreien Patienten geteilt durch die Zahl 
der beobachteten Patienten. Bei der Kaplan-Meier-Methode zur Ermittlung der 
Rezidivfreiheitswahrscheinlichkeit werden die Informationen aller Patienten so 
lange in die Berechnung aufgenommen wie diese beobachtet werden, d.h. die 
Patientendaten werden zensiert je nachdem, ob die Patienten rezidivfrei oder 
mit einem Rezidiv aus der Untersuchung ausscheiden. Die Auftragung der Re-
zidivfreiheitskurve geschieht in einer Treppenfunktion, wobei der erste Teil der 
Kurve eine relativ genaue Schätzung darstellt, weil sich hier die Berechnung auf 
relativ viele Patienten stütz. Der letzte Teil der Kurve bezieht sich auf die ver-
bliebenen Patienten mit entsprechend langem Beobachtungszeitraum und sind 
deshalb mit einer größeren Ungenauigkeit behaftet.
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4.1 Demografische Daten
Bei den geschilderten 14 Patienten handelte es sich um neun Frauen (64%) 
und fünf Männer, das resultierende Geschlechterverhältnis betrug somit 1,8:1 
zugunsten der Frauen. Der jüngste Patient war zum Zeitpunkt der Bestrahlung 
zehn Jahre, der älteste 68 Jahre alt. Mehr als die Hälfte der Patienten (n=8) 
befand sich in der vierten Lebensdekade, das mediane Alter insgesamt lag bei 
38 Jahren (Tabelle 2).
Geschlecht Anzahl Alter
Weiblich 9 37
Männlich 5 39
Gesamt: 14 38
Tabelle 2: Geschlechtsverteilung und Alter der Patienten
Männer und Frauen unterschieden sich hinsichtlich des medianen Alters nicht 
(Männer 39 vs. Frauen 37 Jahre; t-Test: p=0.9), allerdings war die Alters-
Spannbreite bei den männlichen Patienten wesentlich größer (10 bis 68 Jahre, 
Abbildung 11).
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Abbildung 11: Geschlechtsspezifische Altersverteilung der Patienten
4.2 Tumorcharakteristika
Fast alle Patienten (n=13) wurden in der strahlentherapeutischen Klinik zur 
Therapie von Rezidivtumoren einer Aggressiven Fibromatose nach zum Teil 
mehrfacher operativer Therapie vorgestellt. Drei Patienten waren neben den 
operativen Maßnahmen in der Vorgeschichte zusätzlich bereits bestrahlt wor-
den.
Die Anzahl der Tumorrezidive vor Strahlentherapie lag im Mittel bei 1,5 Rezidi-
ven pro Patient, die Spannbreite ging von einem bis hin zu sechs Rezidiven bei 
einem Patienten mit einem Desmoid der Bauchwand (Fall 6, T.L.). Lediglich bei 
einer Patientin (Fall 8, K.S.) handelte es sich um die Erstdiagnose einer Ag-
gressiven Fibromatose (Tabelle 3).
Fall Tumorlokalisation Resektionsgrad Anzahl Rezidive
Altersgruppen (Jahre)
A
nz
ah
l P
at
ie
nt
en
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1 untere Extremität R2 3
2 obere Extremität R1 1
3 intraabdominell R2 3
4 obere Extremität R2 3
5 obere Extremität R2 1
6 Bauchwand R2 6
7 obere Extremität R0 1
8 untere Extremität R1 0
9 obere Extremität R0 3
10 intraabdominell R1 1
11 obere Extremität R0 2
12 intraabdominell R1 1
13 Thoraxwand R0 3
14 untere Extremität R1 1
Median: R1 1,5
Tabelle 3: Tumorlokalisation, Resektionsgrad und Anzahl der Rezidive vor Strahlenthe-
rapie
4.2.1 Lokalisation
Die meisten Desmoide hatten ihren Sitz primär extraabdominell (72%): im Be-
reich der oberen Extremität (n=6), wobei hier vor allem der Schultergürtel be-
troffen war, der unteren Extremität (n=3), gefolgt von intraabdominellen Tumo-
ren im Becken (n=3), sowie jeweils einem Desmoid in der Thorax- bzw. 
Bauchwand (Abbildung 12).
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Abbildung 12: Tumorlokalisationen im untersuchten Patientenkollektiv
4.3 Therapie
Bei allen Patienten wurde der Tumor im Laufe der Erkrankung primär operativ 
angegangen. Nur bei einer Patientin handelte es sich um die Erstbehandlung 
einer Aggressiven Fibromatose, in allen anderen Fällen lag ein Rezidivtumor 
vor.
In etwa der Hälfte der Fälle (n=8) erfolgte eine adjuvante Bestrahlung nach chi-
rurgischer Resektion. Die anderen Patienten wurden zur Strahlentherapie vor-
gestellt, nachdem postoperativ ein erneutes Rezidiv aufgetreten war, das von 
chirurgischer Seite als inoperabel angesehen wurde.
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4.3.1 Operative Therapie
Die operative Zielsetzung war in allen Fällen, eine organ- und funktionserhal-
tende Resektion durchzuführen. Bei der Hälfte der Patienten wurde mehr als
eine OP (median n=3) durchgeführt. Die zuletzt erreichten Resektionsgrade 
lagen bei jeweils fünf Patienten bei Grad 1 (R1) bzw. Grad 2 (R2), in vier Fällen 
gelang eine komplette Resektion (R0) (Abbildung 13). Allerdings erlitten drei der 
vier Patienten (75%) mit einer R0-Resektion ein Rezidiv, welches dann der 
strahlentherapeutischen Behandlung zugeführt wurde.
R2: 36%
R1: 35%
R0: 29%
Abbildung 13: Operative Resektionsgrade im untersuchten Patientenkollektiv
Die Rezidivneigung und Resektionsgrade unterschieden sich nicht wesentlich in 
Abhängigkeit von der Lokalisation des Tumors. Eine Ausnahme bildete der eine 
Patient mit einem Bauchwand-Desmoid (Fall 4, T.L.), der bereits sechs Rezidi-
ve erlitten hatte und bei der letzten Operation lediglich noch R2-reseziert wer-
den konnte (Tabelle 4).
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Lokalisation
(Anzahl Patienten)
Intraabdominell
(n=3)
Extraabdominell
(n=10)
Bauchwand
(n=1)
Anzahl Rezidive 1 1,5 6
Resektionsgrad 1 1 2
Tabelle 4: Anzahl der Rezidive und operativer Resektionsgrad in Abhängigkeit der Tu-
morlokalisation (Median)
Im chronologischen Verlauf der Fälle fiel auf, dass in den Jahren bis einschließ-
lich 1990 ausschließlich inkomplett resezierte Tumoren (R1- und R2-
Resektionen) einer Strahlentherapie zugeführt wurden (6 Patienten), während 
ab 1991 zu gleichen Teilen R0- und R1-resezierte Tumoren bestrahlt wurden 
(Abbildung 14).
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Abbildung 14: Resektionsgrade vor Strahlentherapie, vor und nach 1990
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4.3.2 Strahlentherapie
Alle Patienten erhielten eine Strahlentherapie. In sieben Fällen handelte es sich 
um eine adjuvante Radiatio im Abstand von durchschnittlich 31 Tagen (Spann-
weite 0 bis 71 Tage) nach Resektion (Fall 4, 6, 8, 10, 12, 13, 14), zwei  dieser 
Patienten (Fall 10, 14) erhielten eine Brachytherapie unmittelbar nach der OP.
Die andere Hälfte der Patienten (Fall 1, 2, 3, 5, 7, 9, 11) wurde zur Strahlenthe-
rapie vorgestellt, nachdem ein erneutes Rezidiv aufgetreten war, das von chi-
rurgischer Seite als inoperabel angesehen wurde. Bei diesen Patienten begann 
die Bestrahlung durchschnittlich 126 Tage (Spannweite 96 bis 876 Tage) nach 
der Operation. Zu dieser Gruppe von Patienten zählten insbesondere auch drei 
der vier Patienten, bei denen es trotz einer initialen R0-Resektion zu einem Re-
zidiv gekommen war (Fall 7, 9, 11).
Als Strahlenquellen kamen zur Anwendung: Beschleuniger (n=5), Cobalt-60 
(n=4) bzw. deren Kombination (n=2), Neutronen (n=1) sowie in zwei Fällen eine 
Brachytherapie mit Iridium-192 (Abbildung 15).
Beschleuniger
43%
Co60
38%
Neutronen
6%
Brachytherapie
13%
Abbildung 15: Art der eingesetzten Strahlenquellen
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Die Feldgröße variierte je nach Tumorausmaß zwischen 63 und 1059 cm², im 
Mittel lag sie bei 412 cm². Sie war tendenziell am größten bei den Tumoren der 
oberen Extremität (Schultergürtel, Thoraxwand) mit durchschnittlich 450 cm², 
gefolgt von den intraabdominellen Tumoren (348 cm²), der unteren Extremität 
(347 cm²) und der Bauchwand mit 155 cm².
Alle Patienten, die perkutan bestrahlt wurden (n=12), erhielten eine Gesamt-
Strahlendosis zwischen 50 und 60 Gray (Mittelwert  58,2 Gy) in einem fraktio-
nierten Schema mit Einzeldosen von 1,9 Gray (Spannweite 1,5 bis 2 Gy). Die 
Dauer der Bestrahlung variierte zwischen 31 und 71 Tagen, der Mittelwert lag 
bei 42 Tagen. Bei drei Patienten (Fall 2, 3, 4) wurde eine Bestrahlungspause 
von durchschnittlich 17 Tagen eingeschoben.
Einen Gesamt-Überblick gibt die folgende Tabelle 5.
Fall
Zeit OP-
Radiatio
(Tage)
Strahlenart
Feld 
(cm²)
Einzeldosis 
(Gy)
Teletherapie-
dosis (Gy)
1 121 Cobalt-60 250 2 60
2 126 Beschleuniger 1059 2 67
3 876 Beschleuniger 632 1,5 60
4 71 Co60+Beschl. 161 2 60
5 112 Beschleuniger 819 1,6 57
7 219 Cobalt-60 450 1,8 59,4
8 27 Beschleuniger 444 1,8 50
9 96 Co60+Beschl. 380 2 50
11 369 Beschleuniger 133 2 60
12 62 Cobalt-60 63 1,8 50
13 31 Cobalt-60 469 2 50
Mittel-
werte:
192 à Abbildung 15 442 1,8 57,2
Tabelle 5: Überblick der Teletherapien
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4.4 Tumoransprechen
Alle Patienten wurden durch die strahlentherapeutische Klinik hinsichtlich des 
Therapieergebnisses der Bestrahlung in regelmäßigen Abständen nachunter-
sucht.
Das Ansprechen des Tumors auf die Strahlentherapie wurde in vier Klassen 
eingeteilt (Tabelle 6):
- Komplette Remission (complete remission, CR): kein Tumorrest nach-
weisbar
- Partielle Remission (partial remission, PR): Rückbildung der Tumormas-
se, Tumorrest nachweisbar
- Stillstand des Tumorwachstums (no change, NC): Tumormasse unver-
ändert, keine Zu- oder Abnahme nachweisbar
- Progression des Tumors (progressive disease, PD): Zunahme der Tu-
mormasse
Fall Tumorlokalisation
Resektions-
grad
Bestrahlungsart
Tumor-
ansprechen
1 untere Extremität 2 Cobalt-60 NC
2 obere Extremität 1 Beschleuniger NC
3 Intraabdominell 2 Beschleuniger PR
4 obere Extremität 2 Co60+Beschl. NC
5 obere Extremität 2 Beschleuniger NC
6 Bauchwand 2 Neutronen PR
7 obere Extremität 0 Cobalt-60 CR
8 untere Extremität 1 Beschleuniger NC
9 obere Extremität 0 Co60+Beschl. CR
10 Intraabdominell 1 Brachytherapie PR
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11 obere Extremität 0 Beschleuniger NC
12 Intraabdominell 1 Cobalt-60 NC
13 Thoraxwand 0 Cobalt-60 CR
14 untere Extremität 1 Brachytherapie PR
Tabelle 6: Tumoransprechen nach Bestrahlung im untersuchten Patientenkollektiv
Bei 50% der Patienten (n=7) konnte durch die dargestellte Therapie eine Re-
mission des Tumorleidens erreicht werden, dabei handelte es sich in vier Fällen 
um eine partielle Remission (PR) und in drei Fällen um einen komplette Remis-
sion (CR). Bei der anderen Hälfte des Patientenkollektivs wurde ein Stillstand 
des Tumorwachstums erzielt (NC). Bei keinem Patienten kam es zu einem 
spontanen Fortschreiten der Erkrankung (PD) unmittelbar nach der Strahlenthe-
rapie (Abbildung 16).
CR
21%
PR
29%
NC
50%
Abbildung 16: Tumoransprechen nach Strahlentherapie
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Alle Patienten mit kompletter Remission (CR) stammten aus der Gruppe der 
chirurgischen R0-Resektionen, während die Fälle mit  partieller Remission (PR) 
bzw. Stillstand des Tumorwachstums (NC) gleichmäßig auf die R1- bzw. R2-
Resektionen verteilt waren. Die zwei  R1 resezierten und als partielle Remission 
gewerteten Patienten erklären sich durch eine zeitlich getrennte Zuordnung von 
Resektionsgrad und Tumoransprechen im Beobachtungszeitraum. Beide Pati-
enten erlitten nach primär chirurgischem Vorgehen im weiteren Verlauf ein in-
operables Rezidiv, welches auf die dann erfolgte Strahlentherapie im Sinne ei-
ner partiellen Remission ansprach. (Abb. 17 )
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Abbildung 17: Ansprechen des Tumors in Abhängigkeit vom Resektionsgrad
Hinsichtlich der Bestrahlungsmodalitäten ergaben sich folgende Relationen: alle 
Patienten mit kompletter Remission waren mit Cobalt-60 bestrahlt worden (ein 
Patient mit Cobalt-60 plus Beschleuniger), die Patienten mit partieller Remissi-
on stammten recht gleichmäßig aus allen Bestrahlungsgruppen, während die 
Fälle von No-change-Klassifikationen überwiegend in der Beschleuniger-
Gruppe zu finden waren (Abbildung 18).
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Abbildung 18: Tumoransprechen in Abhängigkeit von der Bestrahlungsart
4.5 Follow up
Die Patienten wurden über einen mittleren Zeitraum von 7,8 Jahren (Spannbrei-
te 6 Monate bis 12 Jahre) nachbeobachtet. Dies geschah überwiegend durch 
regelmäßige Nachkontrollen in der Ambulanz der Strahlentherapeutischen Kli-
nik. Zusätzlich erfolgte jeweils im August der Jahre 1998 und 2001 ein Rund-
schreiben an die behandelnden Ärzte im niedergelassenen Bereich mit Fragen 
zum Gesundheitszustand der Patienten (Anlage 3).
Innerhalb der ersten vier Jahre der Follow-up-Beobachtung erlitten vier Patien-
ten ein Rezidiv nach 9, 22, 37 bzw. 46 Monaten. (Abbildung 19). Die rezidivfrei-
ein Überlebensquoten nach 12, 24 und 60 Monaten lagen bei 93, 86 und 71%.
Anzahl Patienten
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Abbildung 19: Rezidivfreiheit nach 12, 24, 60 Monaten (Kaplan-Meier)
Die mittlere Zeitspanne bis zum Auftreten des Rezidivs betrug 29 Monate oder 
knapp 2½ Jahre. Alle Rezidive ereigneten sich in der Gruppe von Patienten, bei 
denen das initiale Tumoransprechen mit „No change“ (NC) klassifiziert worden 
war. Darüber hinaus traten alle Rezidive im ehemaligen Bestrahlungsfeld auf. 
Das Auftreten eines Rezidivs war statistisch unabhängig von der ursprünglichen 
Indikation zur Bestrahlung (adjuvant vs. inoperables Rezidiv), in beiden Grup-
pen wurden jeweils zwei Rezidive beobachtet.
Die Tumorlokalisationen waren im Bereich der oberen Extremität (n=2) und je 
einmal intraabdominell sowie im Bereich der unteren Extremität. Zwei stammten 
aus der Gruppe der R2-Resektionen und jeweils eine Patientin aus der Gruppe 
der R1- bzw. R0-Resektionen, wobei letztere Patientin (Fall 11) zunächst isoliert 
operativ behandelt wurde und erst bei Auftreten des Rezidives der Strahlenthe-
rapie zugeführt wurde (Tabelle 7).
Monate
Rezidivfreiheit
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Fall
Resektions-
grad
Bestrahlung
Initiales 
Tumor-
ansprechen
Zeit bis 
Rezidiv 
(Monate)
Lokalisation 
des Rezidivs
1 2 Cobalt-60 NC 37 im Feld
4 2 Co60+Beschl. NC 22 im Feld
11 0 Beschleuniger NC 46 im Feld
12 1 Cobalt-60 NC 9 im Feld
Mittel-
werte:
1,5 à Abbildung 21 NC 29 Im Feld
Tabelle 7: Übersicht der Patienten mit einem Tumorrezidiv
Bezogen auf die Resektionsgrade konnten folgende Tumorkontrollraten erreicht 
werden: R0-Resektionen 75%, R1-Resektionen 80%, R2-Resektionen 60% 
(Abbildung 20).
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Abbildung 20: Tumorkontrollraten im Follow-up in Relation zum Resektionsgrad (die 
absoluten Zahlen auf den Balken repräsentieren die Anzahl der Patienten)
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Betrachtet man die Tumorkontrollraten in Abhängigkeit von der Bestrahlungsart, 
so ergeben sich folgende Werte (Abbildung 21):
- Cobalt-60: 50% (2 von 4 Patienten)
- Beschleuniger: 80% (4 von 5 Patienten)
- Co-60 + Beschl.: 50% (1 von 2 Patienten)
- Neutronen: 100% (1 von 1 Patienten)
- Brachytherapie: 100% (2 von 2 Patienten)
2
2
4
1
1
1
1 2
0%
10%
20%
30%
40%
50%
60%
70%
80%
90%
100%
Cobalt 60
Beschleuiger
Co-60 plus Beschl.
Neutronen
Brachytherapie
Rezidiv
Kein Rezidiv
Abbildung 21: Tumorkontrollraten in Abhängigkeit von der Bestrahlungsart
Die applizierten Strahlendosen in der Rezidivgruppe lagen dabei um durch-
schnittlich 10 Gy höher als in der Patientengruppe ohne Rezidive (60 Gy vs. 50 
Gy). Dieser Unterschied war statistisch nicht signifikant (t-Test: p=0.07). Auffäl-
lig war das mit 147 cm² statistisch signifikant kleinere Bestrahlungsfeld in der 
Rezidiv-Gruppe im Vergleich zu den Patienten ohne Rezidive (Bestrahlungsfeld 
460 cm²; t-Test: p=0.007).
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Alle Patienten mit einem Rezidiv wurden erneut einer Strahlentherapie unterzo-
gen, hierdurch konnte im weiteren Follow-up eine Tumorkontrolle bei drei der 
vier Patienten erreicht werden. Somit resultierten im langfristigen Verlauf Tu-
morkontrollraten von 100% für die R1- und R2-resezierten Patienten, die eine 
Patientin (Fall 11) mit einem Rezidiv trotz ursprünglicher R0-Resektion eines 
Primärtumors wies bedauerlicherweise einen besonders schweren Verlauf auf 
und ist bis zum heutigen Datum in strahlentherapeutischer Behandlung auf-
grund weiterer Rezidive (Abbildung 22).
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Abbildung 22: Tumorkontrollraten nach wiederholter Strahlentherapie in Abhängigkeit 
vom ehemaligen Resektionsgrad
Zum Zeitpunkt des letzten Follow-up im August 2002 lebten alle Patienten. Auf 
die Frage nach ihrem subjektiven Befinden antworteten zehn Patienten (71%) 
mit „gut“, drei Patienten mit „mittel“. Bis auf eine Patientin (s.o.) waren alle Pati-
enten ohne Hinweis auf ein Rezidiv.
Tumorkontrolle
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4.6 Nebenwirkungen
Akute und chronische Folgen der Strahlentherapie wurden mit dem in der hiesi-
gen Klinik üblichen Erfassungsbogen dokumentiert (s. Anlage 2). Die im folgen-
den Text angegebenen Graduierungen beziehen sich auf die Klassifikation im 
Erfassungsbogen, die von Grad 0 (= keine Beeinträchtigung) bis Grad 4 (= 
massive Beeinträchtigung) reicht. 
Nebenwirkungen der Strahlentherapie wurden bei acht Patienten (57%) beo-
bachtet. In der überwiegenden Mehrzahl handelte es sich um leichtgradige 
Komplikationen, lediglich bei jeweils 2 Patienten wurden in der akuten bzw. 
chronischen Phase mittelgradige Beeinträchtigungen festgestellt. Aus keiner 
der im folgenden genannten Nebenwirkungen ergab sich eine behandlungsbe-
dürftige Komplikation (Abbildung 23).
Bei den akuten Strahlenfolgen handelte es sich überwiegend um Hautirritatio-
nen im Bestrahlungsfeld bei sieben Patienten (50%; Erythem n=5, Epithelioly-
sen n=2). Weiterhin beobachtet wurden leichtgradige gastrointestinale Be-
schwerden (n=1) und Reizhusten (n=1), die allerdings nicht als direkte Folge 
der Strahlentherapie gewertet wurden, da kein Zusammenhang zum Strahlen-
feld bestand.
Im chronischen Verlauf waren zu beobachten leichte Haut- und/oder Schleim-
hautveränderungen bei sechs Patienten, Blutbild-veränderungen bei zwei Pati-
enten (mittelgradige Anämie/ leichtgradige Leukopenie), leicht- bis mäßiggradi-
ge gastrointestinale Beschwerden (n=2) und ein leichtgradiges Lymphödem bei 
zwei Patienten.
Eine Patientin wies ein ausgeprägtes Lymphödem des betroffenen Beines auf, 
welches jedoch bereits vor Therapiebeginn bestand und somit nicht als Kompli-
kation der Strahlentherapie gewertet wurde.
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Abbildung 23: Häufigkeit organbezogener Nebenwirkungen der Strahlentherapie
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5 Diskussion
Die Aggressive Fibromatose oder das Desmoid ist eine seltene Tumorerkran-
kung des Bindegewebes, die sich aus Muskelfaszien, Sehnen und Narbenge-
webe entwickeln kann [17, 22, 23]. Desmoide sind relativ selten, ihre Inzidenz 
wird in der Literatur mit 0,2 bis 0,4 pro 100.000 Einwohner/ Jahr angegeben [76, 
96], andere Autoren beziffern den Anteil an allen Tumorerkrankungen auf 0,03-
0,1% [96, 18] bzw. 0,3% der Weichteiltumoren [71, 98].
Die Ätiologie der Erkrankung ist nicht abschließend aufgeklärt, allerdings sind 
mehrere Faktoren bekannt, die ein Auftreten der Aggressiven Fibromatose be-
günstigen. Hierzu zählen das weibliche Geschlecht [42, 62, 76], hormonelle Ein-
flüsse [27, 86], vorangegangene Traumata [25, 46, 54, 74, 77] und genetische 
Faktoren [15, 36, 37, 52, 90].
Klinisch zeigen Desmoidtumoren ein langsames aber lokal aggressives Wachs-
tum mit einer starken Rezidivneigung von 35 bis 80% nach chirurgischer Re-
sektion [62, 71, 77]. Aus chirurgischer Sicht kann die Rezidivquote zwar ge-
senkt werden durch eine Tumorentfernung im Gesunden mit ausreichendem 
Sicherheitsabstand, genau dies ist aber aufgrund des infiltrativen Wachstums 
mit zum Teil kaum sichtbaren Tumorzapfen nicht immer möglich – zumal bei 
diesem an sich benignen Tumorleiden mit organerhaltender Zielsetzung ope-
riert wird. Besonders intra- und extraabdominelle Tumoren weisen eine hohe 
Rezidivneidung auf [6, 60], sodass bereits seit dem frühen 20. Jahrhundert ad-
juvante Therapieverfahren, insbesondere strahlentherapeutische Methoden bei 
dieser Erkrankung zum Einsatz kommen [19, 24, 30, 39, 49, 91, 95, 101].
Neuere Studien zur Radiotherapie zeigen, dass die Tumorkontrollraten durch 
den Einsatz strahlentherapeutischer Maßnahmen signifikant verbessert werden 
können, dies gilt sowohl für komplette als auch inkomplette chirurgische Tumor-
resektionsgrade [42, 67, 92]. Dennoch ist die Rolle der adjuvanten Therapiever-
fahren auch heute noch nicht eindeutig definiert – aufgrund der Seltenheit der 
- 59 -
Erkrankung und fehlen größere Patientenkollektive und randomisierte Studien 
[34, 61].
In diesem Kontext steht die vorliegende Arbeit. Im Folgenden werden die in Ka-
pitel 4 erarbeiteten Ergebnisse vor dem Hintergrund der Literatur diskutiert.
5.1 Patientencharakteristika
Im Hinblick auf einen Zusammenhang zwischen den demografischen Daten der 
Patienten und dem Vorkommen einer Aggressiven Fibromatose muss vor allem 
die Bedeutung des Geschlechts diskutiert werden.
Betrachtet man das untersuchte Patientenkollektiv, so fällt zunächst auf, dass 
fast doppelt so viele Frauen als Männer unter der Diagnose einer Aggressiven 
Fibromatose therapiert wurden. Das Geschlechterverhältnis betrug 1,8:1 auf 
Seite der Frauen.
Vergleichbare Angaben finden sich auch in der Literatur. Während die Aggres-
sive Fibromatose anfangs ausschließlich bei Frauen beobachtet wurde [57, 69, 
70, 78] und die Autoren damals davon ausgingen, dass es sich um eine 
postpartale Erkrankung handelte, berichtet die neuere Literatur über ein Ge-
schlechterverhältnis (Frauen:Männer) von 1,6:1 bis 1,9:1 [42, 92]. Für Tumoren 
der Bauchwand wird ein noch deutlicheres Überwiegen des weiblichen Ge-
schlechts angegeben (2,7:1), zumal diese auch heute gehäuft nach Schwan-
gerschaften beobachtet werden [76].
Die Ursache für dieses Ungleichgewicht ist bislang nicht vollständig geklärt, die 
Befunde stützen aber die hormonelle These der Ätiologie der Aggressiven 
Fibromatose. Insbesondere in Zusammenhang mit einer Schwangerschaft er-
scheinen erhöhte Östrogen-Spiegel, die ja tierexperimentell für die Induktion 
von bindegewebigen Tumoren verantwortlich gemacht werden konnten [50], 
eine nahe liegende Ursache für die Tumorentstehung, zumal Hormonrezepto-
ren bislang nur in Tumoren der Bauchwand nachgewiesen werden konnten 
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[75]. Hinzu kommt die bereits in den Erstbeschreibungen diskutierte Traumati-
sierung der Bauchwand während der Gravidität, sodass in diesen Fällen bereits 
zwei der als ursächlich angenommenen Faktoren zusammenkommen.
Das mittlere Alter der Patienten lag mit 38 Jahren im oberen Bereich des übli-
cherweise zitierten Erkrankungsgipfel im dritten bis vierten Lebensjahrzehnt 
[42]. Prinzipiell wurde das Auftreten einer Aggressiven Fibromatose aber in al-
len Altersklassen, vom Säugling bis zum Greisenalter, beobachtet [72, 76]. 
Männer und Frauen unterschieden sich hinsichtlich des medianen Alters im hier 
dargestellten Patientenkollektiv kaum (Frauen 37 Jahre vs. Männer 39 Jahre).
5.2 Tumorcharakteristika
5.2.1 Lokalisation
Knapp drei Viertel (72%) der analysierten Desmoidtumoren hatten ihren Pri-
märsitz extraabdominell. Hierbei waren vor allem der Schultergürtel und die 
stammnahen Extremitäten betroffen. Dies entspricht im wesentlichen den An-
gaben in der Literatur, die zitierte Metaanalyse von Kirschner et al. gibt hierfür 
einen Prozentsatz von etwa 68% an [42].
Relativ selten hingegen kamen in unserem Patientenkollektiv die Desmoide der 
Bauchwand vor (lediglich 1 Patient), dafür war der Anteil von intraabdominellen 
Tumoren mit 21% recht hoch. In der Arbeit von Kirschner wird für diese Lokali-
sation ein Wert von 11% angeben.
Insbesondere die intraabdominelle Lokalisation ist aber erfahrungsgemäß mit 
einer hohen Rezidivrate verbunden, da schlecht zu bestrahlen - gefolgt von den 
Desmoiden im Extremitätenbereich, sodass man davon ausgehen muss, dass 
es sich bei dem hier beschriebenen Patientenkollektiv um besonders problema-
tische Fälle hinsichtlich der Tumorkontrollrate handelte [8, 42, 72].
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5.2.2 Tumorwachstum, -aggressivität
In fast allen untersuchten Fällen (13 von 14) handelte es sich um Rezidivtumo-
ren einer Aggressiven Fibromatose, die einer Strahlentherapie zugeführt wur-
den. Hierzu zählten insbesondere auch drei der vier Patienten (75%) mit einer 
initialen R0-Resektion. Lediglich bei einer Patientin (Fall 8) handelte es sich um 
die Erstdiagnose einer Aggressiven Fibromatose.
Die Anzahl der Rezidive lag im Median bei 1,5 pro Patient, wobei die Spannwei-
te von einem bis zu sechs Rezidiven bei dem Patienten mit einem Bauchwand-
Tumor (Fall 6) reichte. Die Hälfte der Patienten hatte bereits mehr als 1 Rezidiv 
erlitten und war bereits mehr als einmal (median n=3) operiert worden. Schließ-
lich wurden sieben Patienten (50%) zur Strahlentherapie vorgestellt, nachdem 
operative Maßnahmen (unter organerhaltender Zielsetzung) als ausgeschöpft 
angesehen wurden und ein erneutes Rezidiv diagnostiziert wurde.
Zusammenfassend erhielt die Hälfte der Patienten eine adjuvante Strahlenthe-
rapie nach primär chirurgischer Resektion, die andere Hälfte wurde bestrahlt, 
da der Tumor von chirurgischer Seite als inoperabel beurteilt wurde. Dieses 
Verhältnis ähnelt den Ergebnissen von Micke et al., die kürzlich eine deutsch-
landweite „Patterns-of-Care“-Studie über 345 Patienten mit Aggressiver Fibro-
matose veröffentlichten [61]. Hier waren es knapp 60% (59,1%, n=204) der Pa-
tienten, die wegen inoperabler Tumoren bestrahlt wurden und 40,8% (n=141), 
die postoperativ wegen inkompletter Resektion (R1, R2) oder unsicheren Re-
sektionsgrenzen eine Radiotherapie erhielten.
Aus den dargestellten Daten lässt sich die bekanntermaßen hochgradige Ag-
gressivität und Rezidivneidung der Erkrankung gut ableiten. Die hohe Rezidiv-
neidung, sogar nach R0-Resektionen, ist ein typisches Charakteristikum der 
Erkrankung, die von mehreren Autoren beschrieben wurde [6, 60].
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5.3 Therapie
Wie bereits weiter oben erwähnt, handelte es sich in 13 von 14 Fällen um Rezi-
diverkrankungen nach primär operativer Therapie einer Aggressiven Fibroma-
tose, die strahlentherapeutisch behandelt wurden und Grundlage dieser Arbeit 
sind.
Die Tatsache, dass derartige Tumoren nach alleiniger Resektion häufig rezidi-
vieren, ist bei der Aggressiven Fibromatose keine Seltenheit. Aus den eingangs 
genannten Untersuchungen verschiedener Arbeitsgruppen lässt sich eine recht 
niedrige Tumorkontrollrate nach alleiniger OP von durchschnittlich unter 50% 
der Fälle ableiten [42, 67]. Diese sinkt noch weiter, wenn die Geschwulst nicht 
vollständig entfernt werden konnte, sondern mikroskopische oder gar 
makroskopisch sichtbare Tumorreste verblieben. Dieser Umstand ist der we-
sentliche Grund dafür, dass von mehreren Autoren der Einsatz einer Strahlen-
therapie bei allen Patienten mit Aggressiver Fibromatose unabhängig vom Re-
sektionsgrad gefordert wird, um eine akzeptable Tumorkontrollrate zu erreichen 
[38, 67, 80, 107].
Interessant ist in diesem Zusammenhang die Beobachtung, dass im untersuch-
ten Patientenkollektiv erst ab 1991 auch R0-Resektionen zur Strahlentherapie 
vorgestellt wurden. Patienten, die vor dieser Zeit behandelt wurden, wurden 
immer primär chirurgisch, z.T. auch mehrfach, therapiert und erst bei Inoperabi-
lität oder unzureichender Resektionsmöglichkeit einer Strahlentherapie zuge-
führt. Diese Tatsache spiegelt den Einfluss der wegweisenden Arbeiten einiger 
Arbeitsgruppen Ende der achtziger bis Anfang der neunziger Jahre wieder, die 
eine deutliche Steigerung der Tumorkontrollraten um bis zu 60% durch den 
Einsatz der Strahlentherapie bei Desmoidtumoren nach Operation nachweisen 
konnten [31, 42, 72].
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5.3.1 Operative Therapie
Entsprechend den allgemeinen Behandlungsstandards der Aggressiven Fibro-
matose wurden alle Patienten primär chirurgisch behandelt. Hierdurch war die 
Diagnose in allen Fällen histologisch gesichert.
Der Anteil von knapp unter 30% Resektionen im Gesunden (R0) zeigt jedoch, 
wie problematisch das chirurgische Vorgehen bei dieser Erkrankung ist. Ver-
antwortlich hierfür sind zwei Dinge:
- das lokal infiltrierende, diffuse Wachstum des Tumors entlang der 
Muskelfaszien und Gelenke und
- das chirurgische Bemühen, möglichst organ- und funktionserhaltend vor-
zugehen, also Amputationen zu vermeiden.
Diese Vorgehensweise erscheint aufgrund des meist jungen Lebensalters der 
Patienten besonders erstrebenswert, um Invalidisierungen zu verhindern – ist 
aber andererseits gekoppelt mit einer höheren Rezidivrate [72].
Die recht hohe Rezidivneigung nach alleiniger chirurgischer Therapie konnte 
auch im vorliegenden Patientenkollektiv gut abgeleitet werden. Die Mehrzahl 
der Patienten (93%) wurde nach durchschnittlich etwa zwei Rezidiven einer 
strahlentherapeutischen Behandlung zugeführt.
5.3.2 Strahlentherapie
Fast alle Patienten (86%) wurden perkutan bestrahlt, in zwei Fällen kamen auch 
intraoperative Implantate von Iridium-192 zur Brachytherapie zum Einsatz. Die-
se Vorgehensweise entspricht den publizierten Ergebnissen anderer Arbeits-
gruppen [8, 14, 42, 49, 72, 80]. Bezüglich der applizierten Strahlendosis erhiel-
ten alle Patienten, die perkutan bestrahlt wurden, Gesamtdosen zwischen 50 
und 60 Gy. Dies ist der Bereich, der von verschiedenen Autoren als Optimum 
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angesehen wird, da unterhalb dieser Dosis die Tumorkontrollrate sinkt, ober-
halb aber nicht weiter zunimmt [49, 55, 62, 67].
Strahlenbedingte Nebenwirkungen wurden im Vergleich zur Literatur relativ 
häufig beobachtet, namentlich bei etwas mehr als der Hälfte der Patienten 
(57%). Dem ist allerdings entgegenzuhalten, dass die überwiegende Mehrzahl 
der Strahlenschäden nur leichter Natur ohne Beeinträchtigung des Allgemein-
befindens war, bei keinem Patienten resultierte eine behandlungsbedürftige 
Situation. In keinem Fall wurden Komplikationen beobachtet, wie in der ein-
gangs erwähnten Studie von Nyuttens [67].
Für die recht gute Verträglichkeit der Strahlentherapie sprechen auch die Anga-
ben zum Allgemeinbefinden im Langzeit-Follow-up, bei dem lediglich drei Pati-
enten eine (mittelgradige)  Einschränkung angaben, davon eine Patientin mit 
fortwährendem Rezidiv.
5.4 Therapieeffekt, Tumorkontrolle
Nach Literaturangaben steigt die lokale Kontrolle von etwa 40 bis 50% bei in-
kompletten Resektionen (R1/R2) auf etwa 70 bis 80% bei R0-Resektionen [42, 
67, 92]. In den gleichen Arbeiten werden für die kombinierte Therapie (OP plus 
Radiatio) Tumorkontrollraten von durchschnittlich etwa 60 bis 80% berichtet, für 
R0-Resektionen sogar nahe 100%.
Die initiale Tumorkontrollrate im hiesigen Patientengut lag mit 64% (9 von 14 
Patienten) exakt innerhalb dieser Angaben. Nimmt man die langfristigen Ergeb-
nisse, also nach erneuter Bestrahlung der vier Patienten mit einem Rezidiv, so 
kann bei einer Tumorkontrollrate von 92% (9 von 13 Patienten) von einem ex-
zellenten Ergebnis gesprochen werden. Insbesondere in der Gruppe der nicht 
vollständig resezierten Tumoren (R1-/R2-Resektionen) wurden sogar Kontroll-
raten von 100% erreicht, dies gilt ebenfalls für die Patienten, die von chirurgi-
scher Seite als inoperabel beurteilt wurden. Diese Befunde unterstreichen, dass 
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die adjuvante Radiotherapie auch nach inkompletten Tumorresektion Kontrollra-
ten ermöglicht, die sonst nur mit einem radikalen chirurgischen Vorgehen erzie-
bar sind, welches aber in der Regel mit funktionalen Defiziten einhergeht.
Ähnliche gute Ergebnisse berichteten auch andere Arbeitsgruppen [24, 38, 49]. 
Der Grund hierfür ist in der durchweg relativ hohen applizierten Strahlendosis 
von durchschnittlich 50-60 Gy  zu sehen. Diese Vermutung wird durch die An-
gaben in der Literatur gestützt [67, 92, 80].
Hinsichtlich der verschiedenen Bestrahlungsmodalitäten ergaben sich beson-
ders hohe Tumorkontrollraten im mittelfristigen Verlauf für die Patienten mit 
Neutronenbestrahlung und Brachytherapie (jeweils 100%). Am ungünstigsten 
schnitten Cobalt-60 und die Kombination aus Cobalt-60 und Beschleuniger ab 
(jeweils 50%), dazwischen lag die Bestrahlung mittels Beschleuniger allein  
(75%). Aufgrund der kleinen Fallzahl ist eine Beurteilung hinsichtlich der Wer-
tigkeit der verschiedenen Verfahren allerdings kaum möglich. In der Literatur 
finden sich keine Hinweise zu unterschiedlichen Wirkeffekten, sodass hier nicht 
von einem „statistischen Rauschen“ unterschieden werden kann.
Vergleicht man die Patienten, die ein Rezidiv entwickelten mit denen ohne Re-
zidiv, so fiel auf, dass die Patienten ohne Rezidiv waren mit einer geringfügig 
niedrigeren Dosis von knapp 50 Gy bestrahlt worden, während die Rezidivgrup-
pe durchschnittlich knapp 60 Gy erhielt. Dieser Unterschied war statistisch nicht 
signifikant. Grundsätzlich entspricht die applizierte Strahlendosis den Behand-
lungsregimen in der Literatur. Die meisten Autoren empfehlen Tumordosen zwi-
schen 50 und 60 Gy, basierend auf der Erfahrung, dass Dosen unter 50 Gy mit 
einer höheren Rezidivrate und Dosen über 60 Gy mit keiner weiteren Steige-
rung der Tumorkontrolle einhergehen [42, 61, 67, 82, 87, 92, 93].
Entscheidender als der Unterschied in der Tumordosis dürfte das Bestrahlungs-
feld sein, welches bei den Patienten mit einem Rezidiv statistisch signifikant 
kleiner war als bei den Patienten ohne Rezidiv (147 cm² vs. 460 cm², p=0.007). 
Es erscheint logisch, dass ein knapp bemessenes Feld die Rezidivrate, insbe-
sondere im Randbereich, ansteigen lässt – vor allem, da nach den Literaturan-
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gaben in diesem Bereich ohnehin die Prädilektionsstelle für ein Wiederauftreten 
der Tumorerkrankung liegt [71], auch wenn die Tumorgröße selbst kein prog-
nostischer Faktor für die lokale Kontrolle nach Radiotherapie zu sein scheint. 
Der in der Literatur empfohlene Sicherheitsabstand für die Radiotherapie liegt 
bei 5-7 cm [67, 68, 82, 84, 92, 97]. In der groß angelegten Studie von Micke et 
al. konnte allerdings nachgewiesen werden, dass auch deutlich geringere Ab-
stände  zwischen 2 und 8 cm (Median: 4 cm) nicht mit schlechteren Kontrollra-
ten korrellierten [61], so dass hier noch weiterer Forschungsbedarf besteht.
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6 Zusammenfassung
Schlussfolgernd lässt sich sagen, dass die adjuvante Radiotherapie der Ag-
gressiven Fibromatose in der Hand einer erfahrenen Strahlenklinik zu guten bis 
sehr guten Tumorkontrollraten bei relativ geringem Nebenwirkungsprofil führt.
Diese Beobachtung gilt insbesondere auch für Patienten mit relativ aggressi-
vem Tumorwachstum und mehrfachen Rezidiven. Selbst bei Rezidiven nach 
Ausschöpfung aller chirurgischer Maßnahmen (Inoperabilität) sind mit der Radi-
atio Tumorkontrollraten bis 100% erreichbar.
Hinsichtlich der Bestrahlungsparameter scheint eine Zieldosis von 50 Gray 
nach R0-Resektionen ausreichend zu sein. Bei Rezidivtumoren oder inkomplet-
ten Resektionen sollten Tumordosen von 60 Gy angestrebt werden. Das Be-
strahlungsfeld sollte zur Vermeidung von Rezidiven großzügig gewählt werden, 
wobei der Sicherheitsabstand bei etwa 3-5 cm liegen sollte.
Die postoperative Strahlentherapie stellt somit insgesamt einen deutlichen Ge-
winn in der Behandlung von Patienten mit Aggressiver Fibromatose dar.
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8 Anlagen
8.1 Patientendatenerhebung: Aggressive Fibromatose
Name
Vorname
Geb. Datum
Alter
Geschlecht  männlich  weiblich
Pat . Adresse / Tel.:
Hausarzt
Tumorlokalisation  obere Extremität
 untere Extremität
 Thorax
 Abdomen
 Becken
 Andere_______________
Tumorart  inoperativ
 Primärtumor
Rezidiv ( inop. ) Wievielte
Tumorvolumen ____ ml
- II -
Postoperativer Status  R0
 R1
 R2
OP Datum ___.___.______
Art der OP  Amputation
 Organerhaltend
 Andere ______________________
Bestrahlung
Bestrahlungsbeginn Datum
Bestrahlungsende Datum
Pausen Zahl : _____ Länge :_____________
Gesamtdosis _____ Gy
Einzeldosis  2 Gy  1,8 Gy  ____ Gy
Technik  Co 60
 Cs 137
 Beschleuniger
 Andere
Feldgröße _________________
Feldanordnung  ap / pa
 Andere
- III -
Spezifikation  1/2∅
 Plan
 ED
 Andere ________________
 Simulation  keine Simulation
Therapieergebnisse
Therapieansprechen  CR  PR  NC  PD
Rezidiv / Progress
Rezidivdatum ___.___.______
Rezidivfreiheit / Zeit ________ Monate
Rezidivlokalisation  im Feld  außerhalb
Rezidivtherapie  OP
 Bestrahlung
 Keine
Überleben  lebt
 tot  Tumortod  kein Tumortod
Todesdatum ___.___.______
Bzw. letzte Meldung ___.___.______
- IV -
8.2 Strahlenfolgen
Akute Strahlenfolgen
- V -
8.2.1
- VI -
- VII -
8.2.2 Chronische Strahlenfolgen
- VIII -
- IX -
- X -
8.3 Follow-up Rundschreiben Hausärzte
Betreff : Strahlentherapie bei aggressiver Fibromatose
Sehr geehrte( r ) Herr Kollege, Frau Kollegin
Derzeit führen wir in der Radionkologie der Westfälischen-Wilhelms-Universität 
Münster eine Untersuchung zum Stellenwert der Strahlentherapie bei aggressi-
ver fibromatose durch.
Der Patient wurde bei uns bestrahlt und hat Sie als Haus-
arzt angegeben. Um uns über den aktuellen Gesundheitszustand des Patienten 
zu informieren, sind wir auf Ihre mithilfe angewiesen. Wir möchten Sie daher 
höflichst bitten, den von uns angegebenen Fragebogen auszufüllen und zu-
rückzusenden.
Mit kollegialen Grüssen,
- XI -
Bitte zutreffendes ankreuzen
 Patient befindet sich nicht mehr in meiner Behandlung. Neuer 
Arzt:
Subjektives Befinden des Pat.  gut mittel  mäßig   schlecht
Kein Anhalt auf Rezidiv / Progress
Rezidiv / Progress
Wenn ja, Datum der Diagnosestellung, Lokalisation, Therapie 
(Wo ?)
Überleben  lebt
 tot  Tumortod  kein Tumortod
Todesdatum, bzw. letzte Meldung bei Ihnen
___.___.______
Die Dokumentation zu den chronischen Strahlenfolgen bitte ebenfalls durch 
ankreuzen Markieren. ( Anlagen 8.2 )
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